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«La science röelle n’existe qu’au moment oü le pheno- 
mene est exactement defini dans sa nature et rigoureu- 
sement determine dans le rapport de ses conditions ma- 
terielles, c’est-ä-dire, quand sa loi est connue. Avant 
cela, il n’y a que du tätonnement et de l’empirisme ». 

e Claude Bernard 


Herrn Professor Dr. GUIDo FAanconI 


in Verehrung und Dankbarkeit 
gewidmet j 


zu seinem 70. Geburtstag Br, 


Geleitwort 


Durch die erste erfolgreiche Operation einer angeborenen kardiovaskulären Anomalie und 
die nachfolgenden raschen Fortschritte der Herzchirurgie hat die kardiologische Diagnostik 
einen mächtigen Auftrieb erhalten. Eine Reihe neuer Untersuchungsverfahren wie Herzkathe- 
terismus und Angiokardiographie haben sich zu Spezialgebieten entwickelt, die eine Fülle neuer 
Erkenntnisse eröffneten. Die Aufmerksamkeit der Forschung hat sich dadurch zu Unrecht zu 
stark von den einfacheren Untersuchungsmethoden abgewandt, die noch immer die Grundlage 
der Diagnostik bilden für den an einer nicht hochspezialisierten Klinik tätigen Arzt. 


In der vorliegenden Monographie wird von den Autoren versucht, die Möglichkeiten und 
Grenzen kardiologischer Diagnostik angeborener Vitien mit den einfacheren Methoden wie 
Röntgenuntersuchung, Elektro- und Phonokardiogramm aufzuzeigen. Durch die systematische 
Gegenüberstellung der Ergebnisse des Herzkatheterismus und der Angiokardiographie mit den 
Befunden der gewöhnlichen Röntgenuntersuchung und des Elektro- und Phonokardiogramms 
werden neue Zusammenhänge aufgedeckt, die eine verfeinerte Interpretation der konventio- 
nellen Untersuchungsmethoden erlauben. Dabei zeigt sich, daß bei kritischer Auswertung diese 
Methoden weit mehr zu einer exakten Diagnostik beitragen können, als ihnen bis anhin zugebil- 
ligt worden war. Insbesondere wird klargestellt, wie eine synthetische Betrachtung der erwähnten 
Untersuchungsbefunde nicht nur zur differentialdiagnostischen Abgrenzung eines Falles, sondern 
sogar zu einer differenzierten Einschätzung des Schweregrades einer Anomalie führen kann. 


Aus diesem Grunde müssen wir den Autoren sehr dankbar sein, daß es ihnen gelungen ist, 
durch eine äußerst gründliche Analyse eines großen Krankengutes allgemein gültige Richtlinien 
aufzustellen. Das Werk erlangt somit eine große praktische Bedeutung. Die Zeit war gekommen, 
wo es galt, nach der Überspezialisierung der verschiedenen diagnostischen Gebiete der Kardio- 
logie eine Synthese und ganz besonders eine Zusammenfassung der errungenen Resultate aus- 
zuführen. Darin liegt der große Wert dieses Buches, und ich bin sicher, daß Pädiater, Röntgeno- 
logen und Kardiologen in dieser modernen Erfassung von altbekannten Methoden eine Fund- 
grube von praktisch geltenden diagnostischen Begriffen finden werden. Ich bin deshalb über- 
zeugt, daß das Werk auf ein lebhaftes Interesse stoßen und ihm ein großer Erfolg beschieden 
sein wird. . 


Bern, im Sommer 1963 E. Rossı 


Geleitwort 


In der Reihe der Ergänzungsbände der Zeitschrift „Fortschritte auf dem Gebiet der Röntgen- 
strahlen und Nuklearmedizin‘ erschien 1960 der „Atlas der Angiokardiographie angeborener 
Herzfehler“ von Künzler und Schad. Dieses Buch, das im In- und Ausland ausgezeichnet auf- 
genommen wurde, war speziell auf die Kontrastdarstellung des Herzens und der großen Gefäße 
ausgerichtet. Als Radiologen lag es mir am Herzen, ein derart großes Krankengut exakt unter- 
suchter angeborener Herzfehler noch in anderer Richtung der Forschung und Lehre zugängig 
zu machen. Wohl spielen das Röntgenbild und insbesondere die exakte Durchleuchtung des 
Herzens eine große Rolle bei der Diagnostik der Herzmorphologie; es ist aber auch bekannt, daß 
diese einfachen Untersuchungsmethoden nicht genügend ausgeschöpft sind. Jedenfalls sind ent- 
sprechende Darstellungen im deutschen Schrifttum, besonders von Zdansky, immer noch nicht 
genügend Allgemeingut der Ärzte geworden. Ganz besonders gilt das für die Beurteilung des 
kindlichen Herzens. 


Die angeborenen Herzfehler sind in den Vordergrund des Interesses gerückt, weil inzwischen 
| operative Möglichkeiten geschaffen wurden. Früher war es vielleicht nicht so notwendig, in 
jedem Falle eine genaue Diagnose zu stellen, da die Prognose meist von vornherein feststand. 
Heute ist der Röntgenologe verpflichtet, alle Möglichkeiten, die sich ihm bieten, auszunützen. 
Es war daher mein Anliegen, dieses große kardiologische Krankengut dahingehend auswerten 
zu lassen, daß die erste Beurteilung des kindlichen Herzens durch die einfache Röntgendurch- 
leuchtung und -aufnahme in verschiedenen Ebenen soweit wie irgend möglich vorangetrieben 
| wird. Der Schlüssel zur Interpretation des Leerbildes ist selbstverständlich die Angiokardio- 
graphie. Durch Gegenüberstellung von Leerbild und Angiokardiogramm sollten diejenigen 
Gesetzmäßigkeiten herausgestellt werden, die das Röntgenbild der angeborenen Vitien be- 
stimmen. 


Um die differentialdiagnostischen Möglichkeiten zu erweitern, war es unbedingt notwendig, 
| die klinischen Daten des Elektro- und Phonokardiogramms ergänzend heranzuziehen. Das 
Buch hat nach unserem Dafürhalten erreicht, daß der Röntgenologe unter Berücksichtigung 
der klinischen Befunde eine ganz gezielte Beurteilung des Herzens durchführen kann. Eine alte 
Erkenntnis besagt, daß nur eine gezielte Röntgendiagnostik mit einer gezielten Fragestellung 
ein Maximum an Information bietet. Das wird in diesem Buch gezeigt. Das Buch beweist aber 
auch, wie wichtig und unersetzlich die Zusammenarbeit zwischen den einzelnen Fächern, dem 
Kliniker, Radiologen und Kardiologen ist. Neben seinem wissenschaftlichen Wert bringt das 
Buch vor allem für den praktischen Radiologen und Pädiater das Rüstzeug, das er für eine frühe 
und — soweit irgend möglich — vollständige Diagnose braucht. Er wird dann von sich aus sagen 
können, in welcher Richtung die weitere Diagnostik und die Therapie verlaufen müssen. Das 
Buch erfüllt somit einen großen praktischen Zweck. 


Stuttgart, im Sommer 1963 R. GLauxerR 


Vorwort” 


In der kardiologischen Diagnostik führten Herzkatheterismus und Angiokardiographie zu 
einer differenzierten funktionellen und anatomischen Analyse der Herzfehler. Dies war vor 
allem wegen der Fortschritte in der Herzchirurgie notwendig geworden. Durch den Vergleich 
mit den exakten hämodynamischen Befunden wurde auch die Deutung des Elektrokardiogramms 
und Phonokardiogramms erweitert und vertieft. Ein Ziel unserer Arbeit war es, die Analyse des 
Röntgenleerbildes vor allem durch den Vergleich mit dem Füllungsbild voranzutreiben. Die 
Synopsis der einfachen klinischen Untersuchungsmethoden erlaubt heute, die angeborenen 
Anomalien zu differenzieren und in vielen Fällen nicht nur Hämodynamik, Schweregrad und 
Prognose zu beurteilen, sondern auch zu entscheiden, ob eine eingehende Abklärung oder die 
Operation dringend ist. Dem Pädiater und Röntgenologen soll diese Monographie hierzu ein 
Leitfaden sein. Dem Kardiologen gestattet erst eine gute klinische Vordiagnose den gezielten 
Einsatz von Herzkatheterismus und Angiokardiographie. Risiko und Belastung werden dadurch 
für den Patienten geringer und die Ergebnisse aufschlußreicher. In der Weltliteratur gibt es 
mehrere hervorragende Lehrbücher über angeborene Herzfehler. Doch fehlte eine Differential- 
diagnose aus der Synopsis der einfachen klinischen Untersuchungsmethoden. 

Unseren verehrten Lehrern, Herrn Professor Dr. @. Fanconi, Direktor der Universitätskinder- 
klinik Zürich, und Herrn Professor Dr. 7. Grob, Chefarzt der Chirurgischen Abteilung der Uni- 
versitätskinderklinik Zürich, sprechen wir unseren tiefen Dank aus für die Ermöglichung und 
stete Förderung unserer Arbeit. Zu besonderem Dank fühlen wir uns auch Herrn Professor 
Dr. E. Rossi, Direktor der Universitätskinderklinik Bern, verpflichtet, da er nicht nur während 
seiner Züricher Tätigkeit die Freude an der Kinderkardiologie in uns geweckt hat, sondern jetzt 
auch in großzügiger Weise das Material der Berner Kinderklinik zur Verfügung stellte. Herrn 
Professor Dr. J. Wellauer, Direktor des Röntgendiagnostischen Zentralinstitutes Kantonsspital 
Zürich, danken wir für die freundliche Unterstützung. Den Assistenten Dr. A. Giedion und 
Dr. F. Real, Zürich, Dr. M. Rentsch und Dr. J. R. Weber, Bern, danken wir für ihre freundliche 
Unterstützung bei der Sichtung des Materials der Züricher bzw. Berner Kinderklinik. Herrn 
Chefarzt Dr. W. Fischer, Direktor der Kinderklinik des Olgahospitals Stuttgart, gebührt gleich- 
falls unser Dank für die Überlassung mehrerer kardiologischer Fälle, ebenso Herrn Dr. H. Brunner 
und Frl. Dr. EB. Grözinger vom Olgahospital Stuttgart. Durch den großen Einsatz des Spital- 
photographen Herrn P. Staub, Zürich, und der technischen Zeichner Frau B. Schad, Aschaffen- 
burg, und Herrn P. Adank, Zürich, war die Bildausstattung des Buches möglich. Frl. I. Schaum- 
burg, Hamburg, hat in künstlerischer Weise die Aquarelle des durchsichtigen Herzens angefertigt. 
Den Damen und Herren der Röntgenabteilung in Zürich, Sr. Gertrud Zimmermann und Herrn 
F. Eberhart, sowie Frl. M. Heller aus Stuttgart danken wir für ihre unermüdliche Hilfe. Für die 
Durchsicht des Kapitels über Operationsindikation danken wir Herrn Dr. H. Schwarz, Zürich. 

Tiefen Dank schulden wir Herrn Professor Dr. R. Glauner, Chefarzt der Röntgen- und Radium- 
abteilung des Marienhospitals Stuttgart, der uns nicht nur aufforderte, diese Monographie zu 
schreiben, sondern auch die Herausgabe entscheidend förderte. Ihm verdanken wir die Auf- 
nahme dieser Studie in die Reihe der Ergänzungsbände der „Fortschritte auf dem Gebiet der 
Röntgenstrahlen und Nuklearmedizin“. Dem Georg Thieme Verlag. vor allem Herrn Dr. med. 
h. c. Dr. med. h. c. B. Hauff, gebührt unser Dank für die Herausgabe und großzügige Ausstat- 
tung des vorliegenden Buches. 


Zürich, im Sommer 1963. N. Scuap, R. Künzrer, T. Oxar 


* Dieser Arbeit wurde der erste Preis des ..S. Schleussner-Röntgenpreises‘‘ auf dem X. International Con- 
gress of Radiology 1962 in Montreal zuerkannt. 
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A. ALLGEMEINER TEIL 


I. Einleitung 


Unsere differentialdiagnostischen Überlegungen gehen vom Röntgenbild des Herzens in den verschie- 
denen Projektionsebenen aus. Unter der besonderen Hämodynamik der Anomalie formt sich das Herz 
gesetzmäßig um. Die spezielle Morphologie des Vitiums und die hämodynamische Umformung bestim- 
men Größe und Form des Herzschattens. Nach welchen Regeln dies geschieht, ist zu erkennen, wenn 
man Leeraufnahmen und angiokardiographische Bilder in zwei Ebenen vergleicht. Umgekehrt läßt 
sich aus den Veränderungen der Herzsilhouette in den verschiedenen Projektionen und aus der Lungen- 
gefäßzeichnung schließen, ob eine Links- oder Rechtsbelastung, eine Druck- oder Volumenbelastung 
besteht. In manchen Fällen ist die Diagnose röntgenologisch direkt zu stellen. Berücksichtigt man 
ergänzend das Elektro- und Phonokardiogramm sowie die anderen klinischen Daten, so kommt man 
meist auch bei den Anomalien zur Diagnose, die mit den Röntgenleerbildern allein nicht zu klären sind. 
Mit diesen drei Untersuchungsmethoden kann man auch den Schweregrad, die Prognose und die Dring- 
lichkeit weiterer Abklärung oder der Operation beurteilen. 


In einleitenden Kapiteln werden die Besonderheiten der Röntgendiagnostik, die Zusammensetzung der 
normalen Herzsilhouette und die hämodynamischen Grundlagen mit ihrer Rückwirkung auf Form und 
Größe des Herzens besprochen. Anschließend werden die wichtigen differentialdiagnostischen Kriterien 
des pathologischen Röntgenbildes, Elektro- und Phonokardiogramms behandelt. Von der Hämodyna- 
mik ausgehend sind im speziellen Teil als erstes die Belastungen des rechten Herzens dargestellt, wobei 
zwischen Druck- und Volumenbelastung bzw. deren Kombination unterschieden wird. Es folgen die 
linksseitigen und schließlich die abnormen beidseitigen Belastungen. In dieser letzten Gruppe sind auch 
diejenigen Vitien beschrieben, bei denen eine Unterentwicklung der einen Seite zu einer übermäßigen 
Belastung der anderen führt, außerdem die Truneus- und Transpositionsformen. Besonders schwierige 
diagnostische Probleme bieten die Dextrokardien, weshalb sie getrennt behandelt werden. Als kleines 
differentialdiagnostisches Praktikum schließt sich eine Auswahl von Fällen an, die das Säuglingsherz, 
das „kleine“ und „große“ Herz betreffen. Dabei werden auch einzelne erworbene und degenerative 
Erkrankungen des Herzens gestreift. 


Herzfehler mit ähnlicher Hämodynamik sind gemeinsam abgehandelt, wobei die differentialdiagnosti- 
schen Besonderheiten hervorgehoben werden. Auch die für die Prognose und Operationsindikation 
wesentlichen diagnostischen Probleme werden berührt. Dem Textteil schließt sich jeweils der zu- 
gehörige Bildteil an. Die Reihenfolge der Bildtafeln richtet sich nach dem Schweregrad, so daß es 
möglich ist, leichte, mittelschwere und schwere Formen einer Anomalie zu vergleichen und die charak- 
teristischen Unterscheidungsmerkmale zu erkennen. Die Legenden der Abbildungen zeigen den diffe- 
rentialdiagnostischen Weg bis zur Diagnose. Zahlreiche Skizzen und differentialdiagnostische Tabellen 
sollen zum Verständnis beitragen. 


1 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 


II. Röntgenologische Untersuchungsmethodik 
bei angeborenen Herzfehlern 


Die verschiedenen Methoden der Röntgenuntersuchung des Herzens haben vor allem zum Ziel, Größe, 
Form und Lage der Herzhöhlen und der zu- und abführenden Gefäße zu beurteilen. Aus Abweichungen 
vom Normalbild kann man Rückschlüsse auf eine pathologische Umformung des Herzens und auf die 
ihr zugrunde liegende Hämodynamik ziehen. Manchmal ist es möglich, die Anomalie direkt zu erkennen. 
Eine räumliche Vorstellung gewinnt man vom Herzen und den großen Gefäßen nur dann, wenn man 
sie von verschiedenen Seiten, das heißt in verschiedenen Projektionsebenen betrachtet. 


Mit der gewöhnlichen Röntgenaufnahme und -durchleuchtung ist es nicht möglich, die Größe der ein- 
zelnen Herzhöhlen exakt zu bestimmen, da die Breite der Herzsilhouette in allen Projektionen immer 
die Summe der Anteile zweier oder dreier Herzkammern darstellt. Erschwert ist die Beurteilung auch 
dadurch, daß bei hämodynamischer Belastung mit einer Rotation und Verlagerung der Herzhöhlen 
zu rechnen ist. Trotz ganz unterschiedlicher Hämodynamik können daher sehr ähnliche Bilder ent- 
stehen. So kam es zu der Meinung, das Röntgenbild der angeborenen Anomalien sei uncharakteristisch. 
Lediglich der Angiokardiographie maß man einen diagnostischen Wert bei, da sie die Anatomie der 
Fehlbildung aufzeigt. Auf dem Angiokardiogramm sehen wir aber auch die Umformung der Herzhöhlen 
und großen Gefäße und ihre Größen- und Lageverhältnisse. Indem man Leer- und Füllungsbilder ver- 
gleicht, ist es erst möglich, die Leerbilder grundlegend zu interpretieren, bestimmte Veränderungen der 
Herzsilhouette zu verstehen und differentialdiagnostisch zu verwerten. Dieser Vergleich wurde bisher 
jedoch vernachlässigt und der diagnostische Wert der Röntgenleerbilder in verschiedenen Ebenen kaum 
genutzt. Auf anderen Gebieten der Kardiologie wurden die Ergebnisse differenzierter Untersuchungen 
denen einfacherer Methoden gegenübergestellt, zum Beispiel wurden die hämodynamischen Daten des 
Herzkatheterismus zum Elektro- und Phonokardiogramm in Beziehung gesetzt. Die Deutung des 
Elektro- und Phonokardiogramms wurde dadurch vertieft, so daß es heute möglich ist, mit ihrer Hilfe 
wertvolle differentialdiagnostische Schlüsse zu ziehen. 

Wir beginnen die Röntgenuntersuchung mit Herzfernaufnahmen in verschiedenen Projektionen, da 
diese die geringste Strahlenbelastung bedeuten. Erst nach ihrer Auswertung, im Verein mit den klini- 
schen Daten und dem Elektro- und Phonokardiogramm, werden, soweit erforderlich, Herzdurchleuch- 
tung, Ösophagogramm und die speziellen Methoden wie Tomo- und Kymographie, Herzkatheterismus 
und Angiokardiographie ganz gezielt angewandt. So erreichen wir ein Maximum an Information mit 
einem Minimum an Strahlenbelastung. 


Herzfernaufnahme 


Die Röntgenaufnahmen des Herzens in verschiedenem Strahlengang haben gegenüber der Durchleuch- 
tung folgende Vorteile: sie bedeuten eine geringere Strahlenbelastung für Patient und Untersucher, 
liefern ein bleibendes und jederzeit vergleichbares Dokument und vermitteln eine räumliche Vorstellung 
von der Lage und Ausdehnung des Herzens. 


Die Herzfernaufnahme reduziert die ungleiche Vergrößerung des Herz-Gefäß-Komplexes und der 
Thoraxwand durch das divergierende Strahlenbündel (Zentralprojektion) auf ein Minimum. Ein Fokus- 
Film-Abstand von 1,8 bis 2,0 m ist bei dem relativ kleinen Thorax und Herzen des Kindes völlig aus- 
reichend. Bei Säuglingen und Kleinkindern ist zur richtigen Einstellung und Beibehaltung der ge- 
wünschten Lage die Mithilfe einer zweiten Person unerläßlich. Patient und Hilfsperson sind vor un- 
nötiger Strahlenexposition zu schützen. Die Aufnahmen sollen im Stehen oder Sitzen, bei Säuglingen 
in Hängelage (Tragsack) und nur bei Schwerkranken im Liegen angefertigt werden. Wegen der fre- 
quenten Atmung der Säuglinge oder sonstiger Unruhe sind hochleistungsfähige Apparate mit kurzen 
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Expositionszeiten erforderlich. Wesentlich ist auch ein guter Kontakt mit dem Kind. Er spart Strahlen 
und erleichtert die Untersuchung für alle Beteiligten. 


In jedem Fall werden außer dem frontalen zwei schräge Bilder (vorderer rechter/linker bzw. I./IT. 
schräger Durchmesser) bei konstanter Drehung des Patienten um 45 Grad angefertigt. Eine seitliche 
Aufnahme ist nicht immer nötig und sollte für besondere Fragen (Vergrößerung des linken Vorhofs, 
Tiefenausdehnung des Gefäßbandes, Retrokardialraum) reserviert bleiben. Zum Ausschluß einer leich- 
ten Vergrößerung des linken Vorhofs bedarf es unter Umständen einer schrägrechten Aufnahme bei 
einer Drehung des Patienten um 60 Grad (Zdansky) (s. $. 78). 


Je kleiner das Kind ist, um so mehr ist auf die richtige Stellung des Oberkörpers und die Kopf- 
haltung zu achten. Im sagittalen Strahlengang macht sich, besonders bei quergelagertem Herzen und 
somit vor allem beim Säugling, schon eine kleine Abweichung von der symmetrischen Einstellung in 
einer Verformung des Herzschattens bemerkbar. Bei Drehung oder Neigung des Kopfes bewegen sich 
beim Säugling leicht die obere Brustwirbelsäule und der Thorax mit: dies verändert die Beziehung 
zwischen Gefäßstiel und Herz und damit die Herztaille. Eine Neigung nach rechts läßt Gefäßband und 
linken Kammerbogen auseinanderweichen und die Taille flacher werden. Bei den Schrägaufnahmen 
ist es wichtig, eine Seitwärtsneigung oder eine zu starke Vorwärtsbeugung bzw. Kyphosierung des 
Oberkörpers zu vermeiden, da dadurch das Herz zur Seite oder nach vorne verlagert und die Beurteilung 
erschwert wird. 

Aufnahmen in tiefer Schreiinspiration und Preßatmung sind nicht zu verwerten, da extremer Zwerch- 
fellstand und veränderter Zufluß zum Herzen dessen Form in allen Projektionen stark beeinflussen 
(8.21 und 8.46). Die Exposition sollte bei ruhiger Atmung in mittlerer Atemlage oder während der 
Inspiration erfolgen. Bei Säuglingen ist es schwierig, die Atemphase zu bestimmen und den richtigen 
Augenblick zu erfassen. Hat das Kind bei der Aufnahme geschrien, so ist. es für spätere Vergleiche gut, 
dies auf dem Film zu vermerken. Auch der Fokus-Film-Abstand und eine besondere Körperlage sollten 
aufgeschrieben werden. Als Tageszeit für die Aufnahme wählt man am besten den Morgen. Das Kind 
sollte möglichst nüchtern sein. Da beim Säugling die Prallfüllung des Magens mit Nahrung oder Luft 
den Zwerchfellstand (S. 21) und damit Herzgröße und -form besonders stark beeinflußt, macht man 
die Aufnahme in möglichst langem Abstand von der vorausgegangenen Mahlzeit. 


Herzdurchleuchtung 


Da Herzpatienten verschiedenen und wiederholten Röntgenuntersuchungen unterzogen werden müssen, 
sollte die Herzdurchleuchtung mit ihrer erheblichen Strahlenbelastung möglichst eingeschränkt werden. 
Sie kommt erst nach der Synopsis der Röntgenbilder, des Elektro- und Phonokardiogramms gezielt 
zur Klärung bestimmter Fragen in Betracht. Das Sichtfeld ist möglichst einzublenden. Bei Unruhe des 
Kindes ist die Untersuchung zu unterbrechen. Auf dem Durchleuchtungsschirm erscheint das Herz 
wegen des geringen Röhren-Schirm-Abstandes größer als auf der Herzfernaufnahme. 


Bei der Durchleuchtung will man vor allem die pulsatorischen Phänomene der Herzkammern, 
Aorta und Pulmonalgefäße untersuchen. Ein kurzdauernder Atemstillstand erleichtert dies. Leichtere 
und mittlere pulsatorische Exkursionen sind jedoch häufig nicht exakt zu definieren, namentlich bei 
den hohen Schlagfrequenzen des Säuglingsherzen. Die Lungengefäßzeichnung und Verkalkungen an 
Klappen, Gefäßen und Perikard sind bei der Durchleuchtung manchmal besser zu erkennen als auf 
dem Röntgenbild. Bei fraglicher Vergrößerung einzelner Herzkammern kann man unter langsamem 
Drehen des Patienten die entsprechenden Bogenanteile der Herzkontur genau beobachten. Die Rand- 
bewegungen der einzelnen Herz- und Gefäßabschnitte sind, sofern das Herz nicht stark rotiert ist, in 
den folgenden Positionen am besten sichtbar: 

Linker Ventrikel: d.v., schräglinks; rechter Ventrikel: schrägrechts; rechter Vorhof: d.v. 

Linker Vorhof: Herzohr bei leichter Rechtsdrehung, Hinterfläche bei sukzessiver Drehung von 20—50° in den schräg- 
linken Durchmesser, septumnaher Abschnitt: schrägrechts; 


Aorta: Aszendierender Teil bei Drehung um etwa 15° gegen den schräglinken oder um 30° gegen den schrägreehten 
Durchmes; 


A. pulmonalis: Knopf d.v., Hauptäste bei leichter Drehung in die schrägen Durchmesser. 
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Ösophagogramm (s. auch S. 80ff.) 


Der Ösophagus steht mit der Aorta und dem linken Vorhof in Kontakt. Lage- und Größenänderungen 
dieser Organe beeinflussen deshalb seinen Verlauf. Dies ist mit Hilfe eines Ösophagogramms zu er- 
kennen. Man nimmt dazu eine nicht zu dünne Bariumaufschwemmung, die für Kinder mit Kakao- 
pulver oder Zucker schmackhafter gemacht werden kann. Liegt der Herzspitzenstoß rechts, so ist es 
wichtig, auch den Magen etwas zu füllen, um eine Spiegelbilddextrokardie von einer Dextroversio 
cordis unterscheiden zu können. 


Welche Projektionen beim Ösophagogramm bevorzugt werden, ergibt sich aus der jeweiligen Frage- 
stellung und aus der Analyse der Leerbilder. Um eine Vergrößerung des linken Vorhofs sicher 
auszuschließen, genügt nie ein einziges Bild. Am besten macht man zunächst ein d.v. Ösophagogramm 
und sieht darauf, ob und nach welcher Seite der Ösophagus verlagert ist. Wenn er nicht oder nach 
rechts verlagert ist, fertigt man auch je ein Ösophagogramm im schrägrechten bei einer Drehung 
um 60° und im seitlichen Strahlengang an. Wenn der Ösophagus mehr nach der rechten Seite als nach 
rechts hinten verlagert ist, erkennt man dies auf dem schrägrechten Bild besser als auf dem seitlichen 
(Zdansky). Findet man auf dem d.v. Bild die seltenere Verdrängung nach links, so wird man nicht 
im schrägrechten, sondern im schräglinken Durchmesser ein weiteres Ösophagogramm exponieren. 
Bei Verdacht auf Linksbelastung kann man das normale schrägrechte Bild gleich als Ösophago- 
gramm bei einer Drehung des Patienten bis zu 60° aufnehmen. Nachteilig wirkt sich dann nur aus, daß 
Infundibulum und Pulmonalarterie nicht mehr optimal getroffen sind. Deshalb empfiehlt sich bei zu- 
sätzlicher oder ausschließlicher Rechtsbelastung dieses Vorgehen nicht. Bei Verdacht auf Links- 
belastung vermeide man, auf dem schräglinken Bild den Ösophagus mit Kontrastmittel zu füllen, da 
sonst die Region des linken Vorhofs und Hauptbronchus verdeckt wird (8. 70). 


Auch zur Analyse des Gefäßbandes sind meistens Aufnahmen in zwei Ebenen nötig: Bei Arcus aortae 
sinister d.v., seitlich oder schrägrechts; bei Arcus aortae dexter d.v., seitlich oder schräglinks. Andere 
Fehlbildungen am Gefäßband (Areus aortae duplex, Truncus arteriosus communis, Transposition, 
totale falsche Mündung der Lungenvenen) können ebenfalls zu typischen Ösophagusimpressionen 
führen. 


Kymogramm und Tomogramm 


Beide Methoden werden bei angeborenen Vitien nur für bestimmte differentialdiagnostische Fragen 
angewandt. Pulsatorische Besonderheiten der Herzkontur können mit dem Kymogramm aufgezeich- 
net werden, zum Beispiel die Pulsationen einer dritten infundibulären Kammer, einer distalen Kammer 
bei Ebsteinscher Anomalie, verstärkte Vorhofpulsationen bei Trikuspidalatresie, ventrikelsynchrone 
expansive Vorhofpulsationen bei Mitralinsuffizienz, verminderte Pulsationen bei Perikarditis constric- 
tiva und Endokardfibroelastose. Das Tomogramm wird zum Nachweis von Klappenverkalkungen 
und einer abnormen Einmündung der Pulmonalvenen verwandt (8. 143). 


Herzkatheterismus 


In welchem Lebensalter die Katheteruntersuchung durchgeführt werden muß, hängt davon ab, wie 
dringlich die definitive Klärung ist, das heißt, ob eine Operation in Betracht kommt und wie dringlich 
diese wiederum ist. In der Säuglingszeit sollte nur katheterisiert werden, wenn der klinische Verlauf 
prognostisch ungünstig ist und differentialdiagnostisch eine Anomalie in Betracht kommt, bei der eine 
Frühoperation lebensrettend sein kann (Isthmusstenose, großer offener Ductus Botalli, Pulmonal- 
stenose, Transposition, Umgehungsanastomose bei Fallotscher Tetra-Pentalogie, Banding beim Ven- 
trikelseptumdefekt). Beim Säugling ist die Herzsondierung technisch etwas schwieriger; immer ist 
eine kräftige Sedierung, unter Umständen sogar eine Narkose notwendig. Im Kleinkindesalter sollte 
die Herzsondierung, wenn nach den Vorbefunden notwendig, nicht aufgeschoben werden. 


Angiokardiographie 5 


Die Austastung der rechten Herzhöhlen und der großen Gefäße ergibt wichtige Aufschlüsse. Durch 
Vorschieben des Katheters bis zur septalen Begrenzung des rechten Ventrikels läßt sich beurteilen, 
wie groß der Anteil beider Ventrikel an der Vorderfläche des Herzens ist (Thurn). Bei Querverbreite- 
rung des Herzschattens kann somit unterschieden werden, ob diese auf einer Vergrößerung des rechten 
oder linken oder beider Ventrikel beruht, das heißt ob eine Rechts-, Links- oder kombinierte Belastung 
besteht. Weiterhin läßt sich die Lage der Trikuspidalebene und des Infundibulum festlegen und da- 
durch erkennen, ob das Herz nach links oder rechts rotiert ist. Auch die Größe des rechten Vorhofs 
läßt sich austasten. Beim Vorschieben des Katheters kann man durch eine abnorme Kommunikation 
in die linken Herzhöhlen oder die Aorta gelangen (Vorhof-, Ventrikelseptumdefekt, offener Ductus 
Botalli). Unter Umständen läßt sich ein abnormer Abgang der beiden großen Gefäße (Transposition, 
Truncus arteriosus communis) oder die Transposition von Lungenvenen erkennen und durch Auf- 
nahmen in verschiedenen Ebenen festlegen. Schwieriger ist es, die Größenrelationen der großen Gefäße 
und die Tiefenausdehnung der Herzkammern festzustellen. Es ist wichtig, die Lage- und Größenverhält- 
nisse der Kammern zu definieren, weil sie die Hämodynamik widerspiegeln und weniger von der Unter- 
suchungssituation abhängig sind. Die Druckregistrierung, O,Sättigungsbestimmung und die 
Farbstoffverdünnungskurven geben die Werte im Augenblick der Untersuchung wieder. Sie sind 
ein wertvolles Diagnostikum, da sie den Ort einer Drucksteigerung (vor einer Stenose, Kammersep- 
tumdefekt, pulmonale Widerstandserhöhung) oder eines intrakardialen Shuntes anzeigen. Es lassen 
sich hierdurch Rechtsfehler und Linksfehler mit Links-Rechts-Shunt sowie allfällige Rückwirkungen 
der Mitral- und Aortenfehler auf das rechte Herz erkennen. Bei Linksfehlern ist eventuell auch eine 
Katheterisierung des linken Herzens indiziert. 


Angiokardiographie 


Die Kontrastdarstellung der Herzhöhlen und der großen Gefäße wird heute selektiv, das heißt direkt 
von dem im Herzen oder in den großen Gefäßen liegenden Katheter aus durchgeführt. Da das Kontrast- 
mittel rasch injiziert wird, erhält man eine optimale Kontrastdichte im Dextro- und Lävogramm. Die 
Indikation besteht vor allem bei zyanotischen Vitien, die oft nur angiokardiographisch zu differen- 
zieren sind. Besonders für die Operation ist es wichtig, Lage und Ausdehnung des Strömungshinder- 
nisses im Pulmonalkreislauf bzw. in der rechten Ausflußbahn sowie die anatomischen Verhältnisse der 
vom Herzen abgehenden großen Gefäße (Transposition, Truncus, Dextroposition) und des Lungen- 
gefäßsystems zu kennen. Bei nichtzyanotischen Vitien ist die Angiokardiographie nur indiziert, wenn 
strukturelle Veränderungen in ihrem funktionellen Verhalten vor der Operation genau bekannt sein 
müssen (Stenosen und Hypertrophie der Ausflußbahnen) oder die Kombination mehrerer Anomalien 
vermutet wird. Bei Linksfehlern kann auch die Lävokardiographie eingesetzt werden, die den 
Vorteil größerer Kontrastdichte in den linken Kammern bietet, aber den Nachteil hat, daß die rechten 
Herzhöhlen nicht gleichzeitig katheterisiert und dargestellt werden. Bei geeigneter Expositionswahl 
lassen sich im Kindesalter jedoch mit der klassischen Angiokardiographie vom rechten Herzen aus 
meist die rechten und linken Herzhöhlen gut darstellen. Anomalien und Belastungen des rechten Her- 
zens in Kombination mit Linksfehlern werden so nicht übersehen. Deshalb ziehen wir diese Methode 
vor. Wurde ein Rechtsfehler ausgeschlossen, so kann die Katheterspitze in die A. pulmonalis oder über 
ein offenes Foramen ovale direkt ins linke Herz gelegt und die Kontrastdarstellung der linken Herz- 
höhlen ausgeführt werden. Es entfällt dann auch die Überlagerung durch kontrastmittelhaltige An- 
teile des rechten Herzens. Um Veränderungen am Aortenisthmus und Aortenbogen sowie einen offenen 
Ductus Botalli darzustellen, wird auch die Aortographie verwandt. Im Säuglingsalter kann bei Ver- 
dacht auf eine dieser Anomalien und bei dringlicher Operationsindikation diese Methode indiziert sein. 
In diesem Alter kann auch eine Cineangiokardiographie zur Differenzierung bestimmter Anoma- 
lien (offener Ductus Botalli, Ventrikelseptumdefekt, Vorhofseptumdefekt) wertvoll sein. 


Die Kontrastdarstellung des Herzens und der großen Gefäße hat vor allem folgende Kontraindika- 
tionen: Kontrastmittelallergie, Herzinsuffizienz, Leber- und Niereninsuffizienz. Bei zyanotischen Vi- 
tien ist die Gefährdung groß, wenn gleichzeitig eine Anämie vorhanden ist. Diese muß vorher durch 
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Eisenmedikation und Transfusionen beseitigt werden (Rossi u. M.). Da mit zunehmendem Alter die 
hämodynamische Belastung bei den meisten Anomalien größer wird und die Belastung durch die Angio- 
kardiographie mehr ins Gewicht fällt, sollte diese Untersuchung im frühen Kindesalter durchgeführt 
werden. Hier wird sie erfahrungsgemäß gut vertragen, und die Kontrastdichte in den nicht sehr großen 
rechten und linken Herzhöhlen ist besonders gut. Die Abklärung der Herzfehler im Kleinkindesalter 

| ist auch deshalb zu fordern, weil eine Reihe von Vitien zu sekundären Veränderungen der Lungen- 

| strombahn führt, was die Prognose verschlechtert. Um vermehrte Strahlenbelastung durch wiederholte 
Katheterisierung zu vermeiden, halten wir es für angebracht, die Angiokardiographie, wenn möglich, 
an die Katheterisierung anzuschließen. 


| 
| 
| 
| 
| 


III. Das normale Herz im Röntgenbild 


Die Differenzierung eines pathologischen Röntgenbildes des Herzens setzt voraus, daß man die normale 
Form und Lage der Herzkammern und großen Gefäße kennt und deren Projektion auf die verschiedenen 
Betrachtungsebenen versteht. Aus einem abnormen Herzschatten kann man dann auf die möglichen 
Ursachen schließen, diese durch Vergleich der Herzansichten in den verschiedenen Projektionen gegen- 
einander abwägen und die röntgenologische Differentialdiagnose durchführen. 


Form und Lage der Herzhöhlen und großen Gefäße 


Die Topographie der Herzhöhlen und großen Gefäße erscheint zunächst komplex, weil auf kleinem 
Raum hinter- und nebeneinander ganz verschiedene anatomische Gebilde angeordnet sind, die zudem 
während Systole und Diastole ihre Form ändern. Sieht man aber die anatomischen Beziehungen in 
Zusammenhang mit der Funktion, d.h. der Hämodynamik, so wird die Anordnung verständlich und 
die räumliche Vorstellung erleichtert. Die Einstrombahnen — Vorhöfe und Ventrikeleinflußtrakte — 
sind von hinten nach vorne unten und links gerichtet, die Ausflußbahnen, d.h. die Ventrikelausfluß- 
trakte, von unten nach oben und hinten. 


Große Körpervenen und rechter Vorhof 


Der rechte Vorhof bildet im Thorax den rechten Anteil des Herzens. In den dorsalen Abschnitt (Vesti- 
bulum), der dem inkorporierten Sinus venosus entspricht, münden beide Venae cavae ein. Zwei bis 
vier Zentimeter oberhalb des Ostium der oberen Hohlvene mündet in diese die V. azygos. Sie kommt 
von rechts paravertebral und reitet über dem rechten Hauptbronchus. Unmittelbar links vom Ostium 
der unteren Hohlvene liegt in der Vorhofrückwand die Einmündung des Koronarvenensinus. Nach 
kranial setzt sich der Vorhof in das fingerartige rechte Herzohr fort, das nach links und vorne gerichtet 
ist und bis auf die Höhe der Pulmonalklappenebene reicht. Die ventrale Begrenzung des Vorhofs bildet 
das Trikuspidalostium. Die Vorhofwand ist relativ muskelschwach; im Vestibulumbereich fehlen die 
Trabekel. 

In der Frontalansicht nimmt der rechte Vorhof den Raum zwischen rechtem Herzrand und Mitte 
bis inkem Rand der Wirbelsäule ein, wo etwa das Trikuspidalostium liegt. Dieses ist in schräger 
Aufsicht getroffen. Je weiter der rechte Ventrikel nach links reicht (primärer Lagetyp), um so weiter 
nach ventral kommt das rechte Herzohr und um so mehr nähert sich das Trikuspidalostium dem linken 
Wirbelsäulenrand. Rechts der Wirbelsäule liegen die Mündungsstellen beider Hohlvenen in einer Senk- 
rechten übereinander (Cavaachse). Der oft gut sichtbare Schatten der V. cava cranialis verläuft senk- 
recht und parallel der Wirbelsäule und geht etwa in der Mitte der rechten Herz-Gefäß-Kontur in den 
Vorhofbogen über. 

Bei Drehung in den schräglinken Durchmesser (2. vorderer schräger Durchmesser) verschwindet 
der rechte Vorhof mehr und mehr hinter dem rechten Ventrikel, der nun rechts randbildend wird. 
Nur das Herzohr und ein angrenzender Vorhofbezirk können sich noch an der rechten Kontur beteiligen. 
Das Trikuspidalostium ist in der Aufsicht getroffen. Die obere Hohlvene wird bei der Drehung nach 
rechts zunächst besser sichtbar, weil der Wirbelsäulenschatten nach links rückt und sie frei gibt, dann 
aber von der nach rechts rückenden Aorta ascendens verdeckt. Dreht man den Patienten bis in die 
Seitenansicht, so rückt der rechte Vorhof noch mehr in den Herzschatten hinein, kommt in dessen 
vorderes bis mittleres Drittel zu liegen und wird nach hinten durch die Cavaachse begrenzt. Diese 
verläuft leicht schräg von vorne oben nach hinten unten. Dahinter projiziert sich der linke Vorhof 
und bildet den hinteren Herzrand. Nur in einem kleinen kaudalen Bezirk ist der rechte Vorhof mit 
der Mündung der V. cava caudalis (Cavadreieck) an der hinteren Herzkontur beteiligt. Selbst das am 
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weitesten nach ventral reichende rechte Herzohr liegt in der Seitenansicht meist innerhalb des Herz- 
schattens und projiziert sich dann auf die Pulmonalklappenebene und das angrenzende Infundibulum. 
Bei Drehung aus der Frontalansicht in den schrägrechten Durchmesser (1. vorderer schräger 
Durchmesser) wird die Aufsicht auf den rechten Vorhof, besonders auf seine hinteren Partien, immer 
größer und der Vorhofbogen immer weniger prominent. Rechts von ihm kommt die Sichel des linken 
Vorhofs zum Vorschein und beteiligt sich am rechten Herzrand. Der Schatten der V.cava cranialis 
geht zunächst im Schatten der Wirbelsäule, dann in dem der Aorta descendens unter. Das Trikus- 
pidalostium wird mehr im Profil getroffen. 


Das Volumen des rechten Vorhofs schwankt im Verlauf von Systole und Diastole beträchtlich. Während der Vorhof- 
systole retrahiert sich besonders die Vorderwand, weniger stark die Seitenwand nach dorsal; die Hinterwand behält 
ihre Lage bei. Gleichzeitig kontrahiert sich das Herzohr von der Spitze zur Basis. Das größte Volumen hat der rechte 
Vorhof im Augenblick der isometrischen Erschlaffung des rechten Ventrikels. In der frühen und mittleren Ventrikel- 
diastole (rapid filling und diastasis) verkleinert sich der Vorhof allmählich. Am Ende der Diastole (atriale Systole) 
kontrahiert er sich plötzlich auf sein kleinstes Volumen. Mit Einsetzen der Ventrikelkontraktion vergrößert er sich 
allmählich wieder. Das Lumen der Venen und damit der Einstrom zum Herzen ist auch von der Respiration stark 
abhängig: bei Inspiration erweitern, bei Exspiration verengen sich die Venen. Die Ostien beider Vv. cavae zeigen 
während der Vorhofsystole einen gewissen Sphinktermechanismus, wohl infolge Kontraktion muskulärer Wand- 
elemente (Campeti und Mitarbeiter). Dieser Sphinktermechanismus verringert einerseits einen Reflux vom rechten 
Vorhof in die Vv. cavae, andererseits kann er eine plötzliche Vorhofüberfüllung verhindern und gewährleistet eine 
stufenweise Anpassung des Schlagvolumens auf plötzliche Änderungen des venösen Rückflusses zum Herzen (druck- 
balancierendes Blutreservoir). Bei abnormen Druck- und Volumenbelastungen des rechten Vorhofs ist der Reflux 
größer, ebenso bei Senkung des intrathorakalen Druckes, d.h. während der Inspiration. Ein Reflux in den Koronar- 
venensinus ist immer pathologisch und deutet auf eine Druckerhöhung im rechten Ventrikel und Vorhof. 


Rechter Ventrikel 


Der rechte Ventrikel hat annähernd die Form einer Pyramide, deren Basis dem Zwerchfell aufliest 
und deren Spitze zur Pulmonalklappenebene zeigt (Dotter und Steinberg). Basis und ventrale Fläche 
liegen an der Außenseite des Herzens. Anatomisch und funktionell gliedert sich der Ventrikel in einen 
Einfluß- und Ausflußtrakt. Der Einflußtrakt verläuft fast horizontal von der Trikuspidalöffnung nach 
links und vorne in Richtung zur Herzspitze und liegt auf dem Zwerchfell. Der Ausflußtrakt ist mehr 
vertikal eingestellt und zieht nach links oben und hinten. Er wird vor allem vom Conus pulmonalis 
(Infundibulum) gebildet, der in seiner Form einem Flaschenhals gleicht und an der Pulmonalklappe 
endigt. 

In der Frontalansicht hat der rechte Ventrikel, wie das Angiokardiogramm zeigt, nahezu die Form 
eines Dreiecks, dessen relativ schmale Basis von der Einflußbahn und dessen Höhe von der Ausflußbahn 
gebildet wird. Im rechten unteren Bereich findet sich das Trikuspidalostium. Der rechte Ventrikel 
macht die Hälfte bis zwei Drittel der diaphragmalen Herzbegrenzung aus, die im Zwerchfellschatten 
untergeht. Nach links schließen sich das Septum interventrieulare und der linke Ventrikel an. Das 
Füllungsbild zeigt, daß sich das Septum vor allem im Spitzenbereich in den rechten Ventrikel konvex 
vorbuchtet. In diesen vorderen und seitlichen Abschnitten des rechten Ventrikels sind Trabekel und 
Papillarmuskel besonders kräftig ausgebildet und lassen nur eine schmale, spaltförmige Höhle frei. 
Im oberen Bereich der linken Begrenzung befindet sich das Infundibulum, das normalerweise noch 
ganz innerhalb des Herzschattens liegt. Rechter Vorhof und Ventrikel projizieren sich auf das Frontal- 
bild in Form eines Hufeisens. Bei Säuglingen und Kleinkindern konvergieren die beiden Schenkel des 
„Hufeisens‘‘ mehr zu einer V-Form, da das Schlagvolumen kleiner ist. Zwischen den Schenkeln bleibt 
ein Fenster, dessen rechte Begrenzung vom medialen Vorhofabschnitt und vom Herzohr, die linke 
vom rechten Rand des Infundibulum bzw. Pulmonalstamms gebildet wird. In diesem Fenster befinden 
sich ein Teil der Aorta ascendens, dahinter ein Teil des linken Vorhofs und, auf diesem liegend, der 
rechte Pulmonalhauptast. 


Bei Drehung in die schräglinke Projektion (45 Grad) verschwindet ein großer Teil des rechten 
Vorhofs hinter dem rechten Ventrikel. Die beiden rechten Kammern liegen jetzt hintereinander. Der 
rechte Ventrikel hat annähernd die Form eines stehenden Eies. Den rechten Herzrand bildet in der 
Ventrikelsystole mehr der rechte Vorhof, in der Diastole mehr der rechte Ventrikel. Kranial kann das 
rechte Herzohr randbildend sein, die Bucht zwischen Ventrikel und V.cava oder Aorta ascendens 
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ausfüllen und teilweise das Infundibulum überlagern. Letzteres kann in dieser Projektion im Augenblick 
stärkster Erweiterung nach außen konvex geformt sein (Campeti). Die Pulmonalklappenebene liegt 
innerhalb des Herzschattens und projiziert sich etwa in die Aorta ascendens. 


Bei Drehung bis in die seitliche Projektion wird die Aufsicht auf den rechten Ventrikel schmäler 
und sichelförmig. Seine ventrale Begrenzung, und damit der vordere Herzrand, verläuft parallel der 
vorderen Thoraxwand. In Höhe des Infundibulum beginnt die Vorderwand des Herzens nach dorsal 
abzuweichen. Die Spitze des Ventrikels taucht in den vorderen Zwerchfellwinkel ein. Das rechte Herz- 
ohr kann noch bis zur vorderen Kontur reichen. Dies hängt davon ab, wie weit der rechte Ventrikel 
primär nach links zu liegen kommt und der rechte Vorhof nachrückt. Infundibulum und Pulmonal- 
klappenebene sind im Vergleich zum schräglinken Bild nach vorne gerückt und können bei der Kontrast- 
darstellung von einem gefüllten rechten Herzohr überlagert werden. Die Trikuspidalklappenebene 
schneidet die Bildebene in einem Winkel von etwa 45 Grad. 


In der schrägrechten Projektion (45 Grad) ist der linke Ventrikel fast ganz hinter dem rechten 
verschwunden. Nur im Spitzenbereich kann noch eine schmale Sichel des linken Ventrikels den Herz- 
rand bilden, was wiederum davon abhängt, wie weit der rechte Ventrikel primär nach links reicht. 
Beide Ventrikel liegen hintereinander. Die rechten Herzhöhlen sind in breiter Aufsicht getroffen und 
machen fast den ganzen Herzschatten aus. Besonders das Infundibulum des rechten Ventrikels ist 
in dieser Projektion links randbildend. Es ist schmäler als in der schräglinken Projektion und meist 
geradlinig begrenzt. Der Pulmonalstamm ist vermehrt in die Herztaille hineingedreht. Der rechte 
Vorhof liegt rechts vom Ventrikel und etwas höher als dieser. Das Trikuspidalostium ist annähernd 
im Profil getroffen. 


Die Form des rechten Ventrikels variiert stark während der Herzaktion. In der Kontraktionsphase ver 
der Ausflußtrakt, wobei aber mehr die Pulmonalarterie nach unten als die Ventrikelspitze nach oben verlagert wird. 
Die Spitzenregion entleert sich größtenteils. Im Angiokardiogramm tritt die Trabekel- und Papillarmuskelzeichnung 
deutlicher hervor. In der Frontalansicht verkleinert sich der rechte Ventrikel exzentrisch, da besonders das Septum 
sich stärker nach rechts vorbuchtet und die Konkavität der linken Begrenzung akzentuiert. Endsystolisch kontrahiert 
sich auch das Infundibulum. In der Seitenansicht wird der Ventrikel in der Systole schmäler; seine Spitze wird weniger 
rund und bewegt sich aus dem Zwerchfellschatten etwas nach vorne und oben. Gegen Ende der Systole verschiebt 
sich die Trikuspidalklappenebene nach vorne und unten. 


ürzt sich 


Das Infundibulum nimmt in morphologischer und funktioneller Hinsicht eine Sonderstellung ein. 
Auf seitlichen und schrägen Bildern ist es randständig und deshalb besonders gut zu beurteilen. Zum 
Studium des Funktionsablaufs ist ein Serienangiokardiogramm notwendig. 


Das Infundibulum wird anatomisch von vorne durch die vordere Ventrikelwand, nach links durch das Septum 
interventrieulare und das septale Band der Crista supraventricularis, nach rechts und hinten durch die Crista supra- 
ventrieularis selbst und deren parietales Band begrenzt. Das dickere septale Band verläuft dem Ventrikelseptum 
entlang zur Herzspitze und verbindet sich dort mit dem Trabekelnetzwerk. Das dünnere parietale Band zieht von 
hinten an der rechten Seite des Infundibulum entlang zu den kaudalen Partien der Vorderwand, in deren Trabekel 
es einstrahlt. Vom parietalen Band zweigen zwei Muskelbündel ab und umfassen teilweise das Ostium infundibuli 
(Kjellberg und Mitarbeiter), das die Begrenzung zum Ventrikel hin darstellt. Von hinten wird das Ostium infundi- 
buli durch eine leichte Vorbuchtung der Crista supraventrieularis markiert. Der Kontraktionsablauf des Infundi- 
bulum ist gegenüber jenem des Ventrikels zeitlich verschoben (Künzler und Schad). In der frühen Systole ist das 
Infundibulum noch weit, in der mittleren Systole nur wenig verengt. Erst am Ende der Systole kontrahiert es sich 
maximal, vor allem von hinten im Bereich der muskelstarken Crista supraventricularis. Die Kontraktion ist am 
Ostium infundibuli am ausgiebigsten und schreitet von proximal nach distal fort. Gleichzeitig senken sich Klappen- 
ebene und Infundibulum nach kaudal. In der frühen Diastole bleibt das Infundibulum noch eng, während sich der 
Ventrikel bereits weitet. Erst: gegen Ende der Diastole (Vorhofkontraktion!) wird auch das Infundibulum weiter. 
Die größte Weite erreicht es in der frühesten Systole zu Beginn der isometrischen Ventrikelkontraktion. Im Augenblick 
maximaler Weite ist es gleich weit oder etwas weiter als der proximale Abschnitt der A. pulmonalis. Bei Extrasystolen 
wird es besonders weit und kontrahiert und entleert sich anschließend besonders stark. Das Infundibulum dient in 
der frühen und mittleren Systole, solange sich der übrige Ventrikel entleert, vornehmlich als Strombahn und bleibt 
weit. Erst spätsystolisch, wenn sich der eigentliche Ventrikel schon größtenteils entleert hat, kontrahiert es sich auch 
und beteiligt sich an der Ejektion. Die Funktionsanalyse zeigt, daß die Ausflußbahn des rechten Ventrikels nur die 
infundibuläre Region umfaßt. Der Hauptblutstrom gelangt vom Beginn der Einflußbahn auf dem kürzesten Weg 
direkt zum Infundibulum, und nur ein kleiner Teil des Blutvolumens fließt in die schmale Höhle der Spitzenregion, 
die demnach im Nebenschluß liegt. Sie stellt aber einen ‚„‚Reserveraum‘“ dar (ähnlich dem linken Herzohr), der sich 
bei einer Volumenbelastung weitet. Das Restblut bleibt am Ende der Systole besonders im Infundibulun und an der 
Herzbasis liegen. 
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Linker Vorhof 


Der linke Vorhof befindet sich an der Hinterfläche des Herzens. Er liegt ventral vom Ösophagus und 
unterhalb des rechten Pulmonalhauptastes, der Trachealbifurkation und der Hauptbronchien. Die Pul- 
monalvenen münden rechts zu zweit oder dritt, links zu zweit in den hinteren Abschnitt des linken 
Vorhofs. Die Ostien der unteren Pulmonalvenen liegen etwas ventral von denen der oberen, die Mitral- 
klappenebene im linken unteren Bereich. Die Wand des linken Vorhofs ist dicker als die des rechten; 
die Innenfläche ist glatt und zeigt nur im Herzohr Trabekel. 

Auf dem Frontalbild projiziert sich der ovale linke Vorhof in den Wirbelsäulenschatten und in die 
obere Hälfte des Herzschattens. Nur das linke Herzohr kann unterhalb des Pulmonalsegments und 
lateral vom Infundibulum besonders in der Diastole bis an den linken Herzrand reichen. Im Angio- 
kardiogramm stellt sich der linke Vorhof links und medial vom rechten, aber in deutlichem Abstand 
vom Zwerchfell dar. Erst wenn man den Patienten dreht, wird der linke Vorhof randständig. Bei 
Drehung in die schräglinke Projektion rückt er in die Herzbucht, während gleichzeitig der Pul- 
monalarterienstamm nach rechts wandert. Der linke Vorhof bildet dann oberhalb des linken Ventrikels 
und unterhalb des linken Hauptbronchus «en linken Herzrand. Die Grenze zum rechten Vorhof, das 
annähernd orthograd getroffene Vorhofseptum, liegt etwa in der Mitte des Herzschattens. Auf dem 
angiokardiographischen Seitenbild erkennt man, daß der linke Vorhof von allen Herzhöhlen am 
weitesten dorsal und hinter der Cavaachse gelegen ist. Sein Anteil am hinteren Herzrand ist hier größer 
als in der schräglinken Projektion. Auf dem frontalen Füllungsbild stellt er sich als Queroval (Aufsicht), 
auf dem seitlichen als Längsoval (Profil) dar. Er füllt den Raum zwischen den Schenkeln des Aorten- 
bogens unterhalb der A. pulmonalis aus. In der schrägrechten Projektion ist der linke Vorhof 
rechts oberhalb des rechten Vorhofs randbildend; die Mitralklappenebene ist jetzt fast im Profil 
getroffen. 


Während der Herzaktion zeigt der linke Vorhof deutliche Volumenschwankungen. In der Ventrikeldiastole verkleinert 
er sich stark, wobei drei Phasen unterschieden werden: Während des „rapid inflow‘‘ nimmt die Größe zwar rasch, 
aber nur wenig ab; während der Diastasis oder dem ..retarded inflow“‘ bleibt das Volumen nahezu unverändert; es 
verringert sich wieder rasch und besonders stark mit Einsetzen der eigentlichen Vorhofkontraktion am Ende der 
elektrokardiographischen P-Welle. Bei hohen Frequenzen von über 150 Schlägen in der Minute entfällt die Diastasis; 
rapid inflow und Kontraktionsphase fallen praktisch zusammen. In der Ventrikelsystole vergrößert sich das Vorhot- 
chen Ventrikelkontraktion nur leicht, in der folgenden Ejektions- 
phase sehr rasch und ausgiebig und in der Phase der Ventrikelerschlaffung noch ein wenig, bis das maximale Volumen 
erreicht ist (Gribbe und Mitarbeiter). Die Größe verändert sich exzentrisch, da der Vorhof an den Lungenvenen 
fixiert ist und sich im wesentlichen die septumnahen Bezirke und die Atrioventrikularebene verschieben. Das linke 
Herzohr kontrahiert sich wie das rechte von der Spitze zur Basis. 


volumen wieder, und zwar während der isometr 


Linker Ventrikel 


Der linke Ventrikel hat die Form eines auf dem Zwerchfell liegenden Kegels oder Kreisels, dessen Spitze 
nach links vorne und dessen Basis zur Mitral- und Aortenklappenebene gerichtet ist. Er macht den 
größten Teil der linken Seitenfläche des Herzens aus und beteiligt sich an seiner Vorder-, Hinter- und 
Unterfläche. Er liegt links und hinter dem rechten Ventrikel und unterhalb und vor dem linken Vorhof. 
Die Wand des linken Ventrikels ist zwei- bis dreimal so dick wie die des rechten: dies ist im Angio- 
kardiogramm gut zu erkennen. Die Innenfläche ist nur im lateralen und hinteren Bereich trabekulari- 
siert, an der septalen Wand dagegen glatt. Das Trabekelwerk ist weniger ausgebildet als im rechten 
Ventrikel und zeichnet sich deshalb nur schwach ab. 

In der Frontalansicht hat der linke Ventrikel besonders während der Diastole eine längsovale Form. 
Er bildet die Herzspitze und den linken Herzrand bis zur Herzbucht. Seine septale Wand ist in den 
rechten Ventrikel ausgebuchtet. Ein- und Ausflußbahn liegen hintereinander in einer Achse, die von der 
Herzspitze nach rechts oben verläuft. Bei jüngeren Kindern mit mehr querliegenden Herzen steht sie 
flacher als bei älteren mit steilgestellten Herzen. Die Mitralklappenebene ist in dieser Projektion in 
schräger Aufsicht getroffen, steht aber flacher als die Trikuspidalklappenebene. Die Aortenklappen- 
ebene liegt etwas kranial und rechts von ihr, die Pulmonalklappenebene oberhalb von beiden. 

Bei Drehung in den schräglinken Durchmesser wird die Aufsicht auf den linken Ventrikel größer. 
Er bildet weiterhin den Hauptanteil der linken Herzkontur, jedoch schiebt sich oberhalb der linke 
Vorhof mehr und mehr in die Herzbucht vor und beteiligt sich am Randschatten. Normalerweise 
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überragt der linke Ventrikel bei einer Drehung von 45 Grad den Wirbelsäulenschatten nicht mehr. 
Die Begrenzung zum rechten Ventrikel bildet das annähernd im Profil getroffene Ventrikelseptum, 
däs in dieser Projektion am steilsten steht. Es ist etwa in der Mitte des Herzschattens zu denken und 
halbiert diesen in eine rechte Hälfte mit rechtem Vorhof und Ventrikel und in eine linke mit linkem 
Vorhof und Ventrikel. 

Bei weiterer Drehung bis in die Seitenansicht wird die Aufsicht auf die laterale Fläche des linken 
Ventrikels immer größer. Am hinteren Herzrand rücken von oben der linke Vorhof und von vorne 
unten der rechte Vorhof mehr und mehr an die Stelle des linken Ventrikels, während dieser schließlich 
fast ganz innerhalb des Herzschattens verschwindet. Nur unterhalb des linken Vorhofs kann er noch 
etwas an der Herzkontur beteiligt sein. Die ventrale Begrenzung bildet eine schmale Sichel des rechten 
Ventrikels. An der Basis liegt die Aortenwurzel ventral, der linke Vorhof dorsal, weshalb die Achse 
der linken Ausflußbahn etwas steiler verläuft als die der Einflußbahn. 

Bei Drehung aus der Frontalansicht in den schrägrechten Durchmesser verschwindet der linke 
Ventrikel größtenteils hinter dem rechten und überragt diesen nur noch im Spitzenbereich mit einer 
schmalen Sichel. Wenn aber das Herz mehr quergestellt ist und der rechte Ventrikel weit nach links 
reicht, so bildet dieser den ganzen linken Herzrand. 

Während der Herzaktion zeigt der linke Ventrikel erhebliche Volumenschwankungen. Sein größtes Volumen erreicht 
er auf der Höhe der elektrokardiographischen R-Zacke. Er verkleinert sich während der isometrischen Kontraktion 
nicht, sondern nimmt lediglich eine mehr kugelige Form an, worauf schon W. R. Hess hinwies. In der Ejektionsphase, 
die 0,06—0,09”’ nach Q-Beginn einsetzt und bis ins letzte Drittel der T-Welle reicht, verkleinert er sich auf sein mini- 
males Volumen, das er während der isometrischen Erschlaffung beibehält. Der Spitzenbereich des linken Ventrikels 
verlagert sich bei der systolischen Kontraktion stärker nach oben als der des rechten. Der Conus arteriosus dagegen 
senkt sich weniger als das pulmonale Infundibulum. Die Atrioventrikularebene tritt in der Systole tiefer, wodurch 
das Blut wie durch einen Kolben aus den Lungenvenen in den Vorhof gesaugt wird. Da das Schlagvolumen mehr 
als die Hälfte der diastolischen Füllung beträgt, ist das Restblut nicht sehr groß.Es bleibt am Ende der Systole 
unterhalb der Mitralklappe und im Conus liegen. Wegen der starken systolischen Entleerung des Ventrikels scheinen 
in der Frontalansicht die hinter ihm liegenden linken Pulmonalgefäße durch. Die Diastole setzt mit dem „rapid inflow“‘ 
ein und endet mit der Vorhofsystole. 

Der Conus arteriosus und die Aortenwurzel liegen zwischen Pulmonalinfundibulum und dem linken 
unteren Teil des linken Vorhofs. Beide Ausflußbahnen kreuzen sich, da der Conus arteriosus nach 
rechts oben, das Pulmonalinfundibulum nach links oben verläuft. In der Frontalansicht liegt der 
Conus etwas links vom Pulmonalinfundibulum, das ventral von ihm verläuft. Auf Füllungsbildern 
ist er nur im seitlichen Strahlengang ohne störende Überlagerung darzustellen. Er ist kürzer als das 
Infundibulum des rechten Ventrikels und im Gegensatz zu diesem gegen den Spitzenbereich nicht 
abgegrenzt. 

Anatomisch wird die Wand des Conus arteriosus medial von der Pars membranacea und einem Teil 
der Pars muscularis des Ventrikelseptums gebildet, vorne von der Vorderwand des Ventrikels und 
lateral hinten vom vorderen Mitralklappensegel. Der Kontraktionsablauf des Conus ist gegenüber dem 
des übrigen Ventrikels etwas verschoben (Künzler und Schad). In der frühen Systole ist er noch weit. 
Im weiteren Verlauf der Systole verlagert er sich etwas nach hinten und wird besonders von vorne 
eingeengt. Analog dem Pulmonalinfundibulum bleibt er in der frühen Diastole kontrahiert. Da sich 
während des „rapid filling‘“‘ das vordere Mitralklappensegel nach vorne vorbuchtet, wird der Conus 
zusätzlich von hinten her eingeengt. Aus diesem Grunde ist er in der frühen Diastole maximal verengt 
(Kjellberg und Mitarbeiter). Erst im Verlauf der späteren Diastole beginnt sich der Conus wieder 
zu weiten und erreicht am Anfang der Systole sein größtes Kaliber. 


Aorta und Pulmonalarterie 


Die Pulmonalklappenebene liegt ventral, links und etwas kranial von der Aortenklappenebene, die 
deshalb in der Frontalansicht teilweise vom Pulmonalinfundibulum überlagert wird. Der Hauptstamm 
der A. pulmonalis verläuft zunächst etwas nach kranial, biegt dann leicht nach medial und kaudal 
um und teilt sich etwas unterhalb des Scheitels in die zwei Hauptäste auf. Die Aorta ascendens ent- 
springt innerhalb des Herzschattens, macht zunächst eine kleine Biegung nach vorne und rechts und 
steigt dann nach Iinks und hinten hoch, indem sie über den rechten Pulmonalhauptast zieht. In Höhe 
des 2. Rippenknorpels geht sie in den Aortenbogen über, der nach hinten-links gerichtet ist und sich 
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in Höhe des 4. Thorakalwirbels in die Aorta descendens fortsetzt. Der Verlauf der Aorta gleicht der 
Form eines Spazierstocks oder einem umgekehrten ,‚J“. Ein Längsschnitt durch den Aortenbogen 
bildet mit der Sagittalebene einen Winkel von etwa 30 Grad. Die Aortenschlinge ist, von vorne gesehen, 
etwas nach links geöffnet. 

Auf dem Frontalbild ist der Pulmonalstamm an der oberen linken Herzkontur beteiligt (Pulmonal- 
segment). Gelegentlich kann der linke Hauptast der A. pulmonalis, der normalerweise vom Stamm 
verdeckt ist und fast sagittal nach hinten und nur wenig nach links zieht, gehoben sein und die Pro- 
minenz des Pulmonalbogens bilden bzw. verstärken. Auch der zum linken Unterlappen ziehende Ast 
kann das Pulmonalsegment betonen. Den obersten Teil des linken Herzrandes bilden der dorsale 
Abschnitt des Aortenbogens und der Anfang der Aorta descendens. Ein echter Aortenknopf entsteht 
im Kindesalter meist nicht, da die Aorta relativ klein und ihre Wand noch nicht starr ist. Auch am 
rechten Gefäßbandrand kommt die Aorta ascendens, wenn überhaupt, nur etwas aus dem Wirbel- 
säulenschatten heraus; die Kontur wird vom Cavaschatten gebildet. Der größte Teil der Aorten- 
schlinge befindet sich also im Kindesalter innerhalb des Wirbelsäulen- und Gefäßbandschattens. Der 
rechte Pulmonalhauptast liegt auf dem linken Vorhof, kreuzt hinter der Aorta ascendens und der 
V.cava cranialis fast horizontal das Gefäßband und zieht dann nach rechts unten zum rechten Hilus. 
Der Ursprung der beiden großen Gefäße ist auch bei der Kontrastdarstellung oft nur an den seitlichen 
Ausbuchtungen der Sinus Valsalvae zu erkennen, da die Klappen zart sind und sich meist im Kontrast- 
mittelstrom nicht abheben. Während es durch Drehung in den schrägrechten Durchmesser gelingt, 
den Pulmonalarterienstamm von störenden Überlagerungen durch die linken Pulmonaläste frei zu 
bekommen und randbildend zu machen, ist dies bei der zentral liegenden Aortenwurzel nicht möglich. 
Diese ist nur durch Kontrastmittelfüllung analysierbar und auf dem Seitenbild am wenigsten überlagert. 


Bei Drehung in den schräglinken Durchmesser öffnet sich der Aortenbogen. Dabei kann ein 
größerer Abschnitt der Aorta ascendens am rechten Gefäßbandrand erscheinen und die V. cava cranialis 
verdecken. Die A. pulmonalis wandert von der linken Gefäßbandkontur nach rechts in das Pulmonal- 
fenster, das auf drei Seiten vom Aortenbogen, nach unten vom Dach des linken Vorhofs begrenzt wird. 
Bei weiterer Drehung bis in die Seitenansicht rückt die Aorta ascendens wieder etwas nach dorsal, 
die Pulmonalklappenebene zusammen mit dem Infundibulum nach ventral und aus dem Schatten der 
Aorta ascendens heraus. Es überkreuzen sich nicht mehr die Ausflußbahnen der Ventrikel, sondern 
die Aorta ascendens mit dem Pulmonalstamm. Die Pulmonalklappe liegt ventral, die Aortenklappe 
dorsal. Der rechte Pulmonalhauptast wird in dieser Projektion orthograd getroffen und stellt sich als 
kontrastdichter Rundschatten dar, von dem die rechten Lungenarterien ausgehen. Der linke Hauptast 
mit seinen Aufzweigungen projiziert sich mehr kranial und dorsal als der rechte. 


Bei Drehung aus der dorsoventralen in die schrägrechte Projektion rückt der linke Pulmonal- 
hauptast von der Pulmonalisprominenz nach rechts in den Herzschatten. Außerdem entfaltet sich der 
Pulmonalstamm und wird mehr in seiner Länge getroffen. Der horizontale Teil wird auch deshalb besser 
sichtbar, weil die Aorta descendens nach rechts rückt und ihn freigibt. Erst bei stärkerer Drehung 
kommt die Aorta ascendens so weit nach links, daß sie den Pulmonalstamm wieder etwas überlagert. 
Das Pulmonalisoval wird hier vom fast orthograd getroffenen Anfangsteil des linken Hauptastes 
gebildet. Der auf dem frontalen und schräglinken Bild nach links geöffnete Aortenbogen ist jetzt 
infolge der gegensinnigen Verlagerung der Aorta ascendens und descendens leicht nach rechts offen. Die 
Aorta ascendens bildet mit der Ventrikelachse einen stumpfen Winkel, der nahe bei 180 Grad liegt 
(Abb. 47). 

In der Systole weiten sich die Stämme der beiden großen arteriellen Gefäße, besonders die Aorta ascendens (Wind- 
kesselfunktion), in der Diastole verengen sie sich wieder. Während der Ventrikelkontraktion senkt sich die Pulmonal- 
klappenebene, die Aorta ascendens wird etwas nach dorsal gezogen. Dadurch werden Aortenbogen und Pulmonalstamm 
gestreckt. Die systolo-diastolischen Kaliberschwankungen der Aorta sind besonders bei niedriger Schlagfrequenz 
beträchtlich. Zu Anfang der Systole nimmt das Kaliber rasch zu, in der zweiten Hälfte der Systole schon wieder 
allmählich ab; die minimale Weite wird am Ende der Diastole erreicht (Gribbe und Mitarbeiter). 


Die Aorta hat im Ascendensabschnitt ihr weitestes Lumen. Schon der Bogen nimmt etwas an Kaliber 
ab, besonders nach dem Abgang des Truncus brachiocephalicus. Bei einem Drittel aller Säuglinge und 
Kleinkinder beobachtet man nach Abrams distal vom Abgang der A. subelavia sinistra in der Region 
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des Ligamentum Botalli eine in ihrem Ausmaß variable Erweiterung der Aorta. Sie ist an der Vorder- 
wand stärker als an der Hinterwand und bei jungen Individuen deutlicher als bei älteren. Dieses 
Ductus-Divertikelist bei Kleinkindern physiologisch und kann erst bei älteren Kindern als Zeichen 
eines offenen Ductus Botalli gewertet werden (Sussmannsche Ausbuchtung). Oberhalb davon, im 
Segment zwischen Ligamentum Botalli und Abgang der A. subelavia sinistra, dem Isthmus der Aorta, 
können Lumenverengungen vorkommen. Diese sind entweder umschrieben oder erstrecken sich über 
einen längeren Bezirk und zeigen alle Übergänge zu einer echten Isthmusstenose der Aorta. Die Aorta 
descendens verliert bis zum Zwerchfell allmählich ein Drittel ihres Kalibers. 


Koronararterien und Koronarvenen 


Die rechte und linke Koronararterie entspringen aus dem rechten bzw. linken Sinus Valsalvae der 
Aorta und ziehen zunächst nach ventral zum Sulcus coronarius, der zwischen den Vorhöfen und 
Ventrikeln liegt. Der Ursprung der rechten Koronararterie ist vom rechten Herzohr, der der linken 
vom pulmonalen Infundibulum verdeckt. Die linke Koronararterie teilt sich im Sulcus coronarius sofort 
in einen Ramus interventricularis ventralis, der in dem Suleus gleichen Namens nach vorne und links 
unten zur Herzspitze zieht, und in einen Ramus circumflexus, der zunächst fast horizontal um den 
linken Herzrand in der Herzbucht verläuft, dann scharf nach kaudal und vorne links umbiegt. Diese 
Äste versorgen die linken Herzhöhlen. Die rechte Koronararterie zieht im Suleus coronarius nach rechts 
unten und hinten um den rechten Herzrand herum, biegt dann nach links um und verläuft bis zum 
Suleus interventrieularis dorsalis annähernd horizontal. Hier gibt sie den Ramus interventricularis 
dorsalis ab, der im Sulcus gleichen Namens nach links vorne und unten zieht. Die A. coronaria dextra 
versorgt die rechten Herzhöhlen. 


Der besondere Verlauf der Koronararterien erklärt, daß sie auf dem Frontalbild durch kontrastgefüllte 
linke Herzhöhlen teilweise verdeckt werden. Man zieht es deshalb vor, die Koronararterien auf seitlichen 
oder schräglinken Bildern darzustellen. In diesen Projektionen verläuft die rechte Koronararterie vom 
Sinus Valsalvae aus S-förmig, die linke mit ihrem Ramus interventricularis ventralis in leichtem Bogen 
fast senkrecht. Das Bild des Koronararterienverlaufes ändert sich stark während der Herzaktion, dies 
besonders im Bereich des linken Ventrikels, da dessen Volumen sehr wechselt. 


Varianten der normalen Versorgung der Kammern und Vorhöfe sind der Links- und der Rechts- 
versorgungstyp, von denen der Linksversorgungstyp häufiger vorkommt (Thurn). Bei diesen Typen 
greift der vordere oder hintere Ramus interventrieularis über den Spitzenbereich hinaus und versorgt 
die angrenzenden Partien der anderen Kammer, so beim Linkstyp der Ramus interventricularis ven- 
tralis Teile der rechten Kammer und umgekehrt. Wichtig sind die Anomalien des Abgangs der A. coro- 
naria dextra, die mit einer Aplasie oder Atresie der normalen Öffnung im Sinus Valsalvae verbunden 
sind. So kann die rechte Koronararterie vom Hauptstamm der linken (Typ I) oder vom Anfangsteil 
des Ramus interventricularis ventralis (Typ II) abgehen. Schließlich kann sie ganz fehlen, und der 
rechte Ventrikel wird von verschiedenen, nach rechts verlaufenden Ästen des Ramus interventrieularis 
ventralis versorgt (Typ III). Wenn der Ramus interventricularis ventralis oder ein zusätzlicher des- 
zendierender Ast aus der rechten Koronarie entspringen, ist eine Ventrikulotomie sehr erschwert oder 
unmöglich, da diese Gefäße die rechte Ausflußbahn kreuzen. Pathologisch sind ein Abgang der A. coro- 
naria sinistra aus der Pulmonalarterie, aneurysmatische Erweiterungen der Koronararterien und die 
Koronarfistel zum rechten Ventrikel. 


Während die Koronararterien ventral entspringen, münden alle Koronarvenen dorsal über den 
Koronarvenensinus in den rechten Vorhof. Die V. cordis magna zieht von der Herzspitze im Sulcus 
interventrieularis ventralis zum Sulcus coronarius, biegt um den linken Herzrand nach dorsal und 
mündet in den Koronarvenensinus. Dieser mündet schräg von links oben nach rechts unten in den 
rechten Vorhof ein. Auf der Frontalansicht überquert der Koronarvenensinus den Herzschatten von 
der Herztaille in Richtung zum rechten Herz-Zwerchfell-Winkel. Auf dem Seitenbild verläuft er 
vom rechten Vorhof zuerst fast senkrecht nach unten und leicht nach dorsal, biegt dann fast waagrecht 
nach ventral um und setzt sich in die V. cordis magna fort. Dies ist für die Herzkatheterisierung von 
Bedeutung. 
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Abb. 1b Abb.1ec 


Abb. la—e. Frontalansicht des normalen Herzens. Vorne durchsichtig die rechten Herzhöhlen (vgl. Abb. la und b), 
dahinter dunkler die linken (vgl. Abb. la und ce). 
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Abb. Id 


Normales Dextrogramm im sagittalen Strahlengang. Arterieller Lungengefäßbaum. 


Abb. le 


Normales Lävogramm im sagittalen Strahlengang. Venöser Lungengefäßbaum. 
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Seitenansicht des normalen Herzens. Vorne 
durchsichtig beide Ventrikel und linker 
Vorhof, dahinter dunkler rechter Vorhof. 


Abb. 1f 


Abb.1g Abb. Ih 


Abb. 1g. Normales Dextrogramm im frontalen Strahlengang. Katheterverlauf V.cava inf. — rechter Vorhof — 
rechte Ventrikelspitze. — Abb. Ih. Normales Lävogramm im frontalen Strahlengang. Diastole des linken Ventrikels. 


Abb. 2a 


Ansicht des Herzens im schräg- 
linken Durchmesser (2. schräger 
Durchmesser, Drehung 30°). 
Vorne durchsichtig beideVentri- 
kel, dahinter dunkler beide Vor- 
höfe. Leichte Isthmusstenose. 


Abb. 2b 


Ansicht des Herzens im schräg- 
rechten Durchmesser (1.schräger 
Durchmesser, Drehung 60°). 
Vorne durchsichtig die rechten 
Herzhöhlen, dahinter dunkler 
die linken. Leichte Isthmus- 
stenose. 
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Zusammensetzung der Herzsilhouette in den verschiedenen Projektionen 
Frontalansicht (Abb. 1a—c) 


Die Vorderfläche des Herzens wird zum größten Teil von den beiden rechten Herzhöhlen und nur am 
linken Rand von einer schmalen Sichel des linken Ventrikels eingenommen. Das Gefäßband zeigt die 
drei großen Gefäße, von rechts nach links die V. cava cranialis, die Aorta und die A. pulmonalis. Die 
linken Herzhöhlen liegen hinter den rechten, der linke Vorhof und der rechte Ventrikel innerhalb des 
Herzschattens; nur das linke Herzohr und die diaphragmale Begrenzung des rechten Ventrikels sind 
randbildend. 

Die linke Kontur besteht aus vier Teilen, die sich durch kleine Kerben voneinander abheben können: 
dem Kammerbogen, linken Herzohr, Pulmonal- und Aortensegment. Die untere Hälfte des Herzrandes 
nimmt der Bogen der linken Kammer ein. Entsprechend dem primären Lagetyp des Herzens (Steiltyp, 
Quertyp) verläuft der Bogen steiler oder flacher. Je jünger das Kind ist, um so mehr ist das Herz 
quergestellt und um so flacher ist der Kammerbogen. An der Herzspitze, die vom linken Ventrikel 
gebildet wird, biegt die Kontur leicht nach rechts um und wird etwas steiler. Kranial geht der Kammer- 
bogen in die Herztaille über, die im Kleinkindesalter nicht selten verstrichen oder nur angedeutet ist. 
Hier beteiligt sich in einem kurzen Abschnitt das linke Herzohr, oberhalb davon in einem größeren 
er Pulmonalstamm an der Kontur. Die A. pulmonalis kann leicht prominieren oder in einer mehr 
oder weniger verstrichenen Taille untergehen. Das Aortensegment besteht aus dem hintersten Teil 
des Aortenbogens und dem Anfangsteil der Aorta descendens. Der Randschatten verläuft hier fast 
gerade und biegt kranial nur leicht zur Wirbelsäule um. Einen vorspringenden Aortenknopf sieht man 
im Kindesalter normalerweise nicht. Nicht selten liegt die Aortenschlinge fast ganz im Wirbelsäulen- 
schatten, da das Gefäß noch klein ist. 


Die rechte Kontur wird im unteren Teil vom Bogen des rechten Vorhofs und im oberen von der 
V. cava cranialis gebildet. Der Vorhofbogen verläuft steil, leicht gekrümmt und überragt den Wirbel- 
säulenschatten mit einer schmalen Kalotte. Wenn der rechte Ventrikel relativ weit nach links reicht, 
kann auch der Vorhof nach links verlagert sein und die Wirbelsäule kaum mehr überragen. Der Vorhof- 
bogen geht in einer flachen Bucht in den Cavaschatten über, der senkrecht und parallel dem Wirbel- 
säulenrand nach kranial zieht. 


Seitenansicht (Abb. 1f—h) 


Betrachtet man das Herz von links, so sieht man vor allem auf den linken Ventrikel, ventral von ihm 
auf eine schmale Sichel des rechten. Von rechts sieht man auf die beiden rechten Herzhöhlen. Hinter 
der Cavaachse ist von beiden Seiten der linke Vorhof sichtbar. Betrachtet man das Gefäßband von 
links, so liegt der Pulmonalstamm mit dem linken Pulmonalast vor der Aorta. Bei der Aufsicht von 
rechts verdeckt die V. cava cranialis teilweise die Aorta ascendens. 

Die vordere Kontur wird größtenteils vom rechten Ventrikel gebildet. Der Kammerbogen steigt 
relativ steil und parallel der vorderen Thoraxbegrenzung nach kranial und biegt im Infundibulum- 
bereich etwas nach dorsal. Nach oben setzt sich die Kontur in die des Pulmonalstammes fort und bildet 
erst sehr weit kranial (meistens nicht erkennbar) eine kleine Bucht mit der fast senkrecht aufsteigenden 
Aorta ascendens. Die Herzspitze senkt sich leicht in den vorderen Zwerchfellwinkel, wobei die Kontur 
etwas nach dorsal umbiest. 

Die hintere Kontur wird zum größten Teil von der Rückwand des linken Vorhofs gebildet. Sie 
verläuft fast vertikal in flachem, nach hinten konvexem Bogen. Kaudal biegt sie nach ventral um und 
wird vom rechten Vorhof oder auch ein Stückweit von den hintersten Partien des linken Ventrikels 
gebildet. Knapp oberhalb des Zwerchfells weicht der Schattenrand wieder etwas nach dorsal ab (Cava- 
dreieck). Oberhalb des linken Vorhofs ist die Kontur meistens nicht vom Hilus- und Wirbelsäulen- 
schatten zu differenzieren. Manchmal ist im unteren Retrokardialraum die Aorta descendens sichtbar. 


Schräglinke Ansicht (vgl. Abb. 2a) 


Bei Drehung des Patienten um etwa 45 Grad nach rechts werden Kammer- und Vorhofseptum an- 
nähernd im Profil getroffen. Sie halbieren den Herzschatten in einen rechten Teil, der die rechten, und 
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in einen linken Teil, der die linken Herzhöhlen enthält. Lediglich die beiden Ausflußbahnen über- 
kreuzen sich noch im Zentrum des Herzens, da Infundibulum und A. pulmonalis nach links oben, 
Aortenwurzel und Aorta ascendens leicht nach rechts oben ziehen. Beide Vorhöfe liegen in der schräg- 
linken Projektion hinter den Ventrikeln, überragen sie jedoch nach oben, so daß alle vier Kammern 
an der Herzkontur beteiligt sind. Das Gefäßband wird von vorne von der V.cava cranialis und der 
Aorta ascendens, hinten von der Aorta descendens begrenzt. R 


Dierechte Kontur wird kaudal vom rechten Ventrikel, kranial vom rechten Vorhof und rechten Herz- 
ohr gebildet. Der Anteil dieser beiden Kammern am Schattenrand wechselt nicht nur während der 
Herzaktion, sondern hängt auch sehr vom Lagetyp des Herzens und vom Drehungswinkel des Patienten 
ab. Die Kontur verläuft in leichtem Bogen steil zum Zwerchfell. Ist der Patient nur wenig gedreht 
oder reicht der rechte Vorhof weit nach links und vorne, so geht der Herzrand ziemlich geradlinig in die 
schräge Kontur der V. cava cranialis über. Bildet jedoch die steiler aufsteigende Aorta ascendens den 
rechten Gefäßbandrand, so besteht zwischen Kammer- und Aortenkontur eine kleine Bucht. Am Über- 
gang in den Aortenbogen können die V. brachiocephalica dextra und die V. anonyma sichtbar werden. 
Die Pulmonalklappenebene projiziert sich meistens in die Aorta ascendens und kommt erst bei Drehung 
in die Seitenansicht an den Herzrand. 


Die linke Kontur wird zur Hälfte bis zu zwei Dritteln vom linken Kammerbogen gebildet. Oberhalb 
von ihm und unterhalb der Trachealbifurkation und des linken Hauptbronchus beteiligt sich der linke 
Vorhof am Herzrand. Der Bogen ist insgesamt stärker gekrümmt als der rechte, im Vorhofbereich flacher 
als im Ventrikelbereich und biegt knapp vor dem Zwerchfell kräftig nach rechts um. Der Übergang 
zwischen Vorhof und Ventrikel kann — wie an der rechten Kontur — an einer kleinen Kerbe erkennbar 
sein. Der Winkel zwischen linker Ventrikelkontur und linkem Zwerchfell ist spitz und hat nach 
Zdansky seinen Scheitel einige Zentimeter rechts von einer Senkrechten, die man sich durch das 
obere Ende des Ventrikelbogens gefällt denken kann. Dies hängt jedoch stark vom Zwerchfellstand 
ab und trifft deshalb für kleinere Kinder weniger zu. Rechter und linker Bogen nähern sich kaudal- 
wärts, wobei die zwischen ihnen verbleibende Schattenbrücke bei Zwerchfelltiefstand und tiefer 
Inspiration schmäler wird und unter Umständen nurmehr aus der V. cava caudalis und den Pleura- 
umschlagsfalten besteht. Verlängert man beide Bögen, so kommt man in etwa auf die Herzspitze. 
Diese liegt innerhalb und etwas links von der Mitte der Schattenbrücke. Der linke Ventrikel kann 
zwar den Wirbelsäulenschatten überlagern, überragt ihn jedoch normalerweise nicht. Oberhalb des 
linken Vorhofs wird die linke Kontur durch die Aorta descendens bis zum Aortenbogen fortgesetzt, 
dessen Scheitel jedoch meist von der Trachea weggeleuchtet wird. Da die Aorta ascendens bei der 
Drehung in den schräglinken Durchmesser nach rechts und die Aorta descendens nach links rückt, 
ist der Aortenbogen weit offen. Er bildet das Pulmonalfenster (Aortenfenster), in das der Stamm der 
A. pulmonalis, seine Aufteilung in die Hauptäste sowie die Trachealbifurkation mit dem Anfangsteil 
beider Hauptbronchien zu liegen kommen. Unten wird das Fenster vom linken Vorhof begrenzt. Am 
Aortenbogen erkennt man manchmal den Abgang des Truncus brachiocephalicus, der A. carotis 
communis und am weitesten links den der A. subelavia sinistra. Zwischen A. subelavia sinistra, Aorta 
descendens und Wirbelsäulenschatten liegt das sogenannte Aortendreieck. 


Schrägrechte Ansicht (vgl. Abb. 2b) 


Dreht man den Patienten um etwa 45 Grad nach links, so wird die Aufsicht auf die rechten Herzhöhlen 
größer und die Herztaille vom Pulmonalinfundibulum ausgefüllt. Kammer- und Vorhofseptum sind 
en face getroffen. Die linken Herzhöhlen liegen hinter den rechten, die den größten Teil des Herzrandes 
bilden. Nur im Spitzenbereich kann der linke Ventrikel und oberhalb des rechten Vorhofs der linke 
Vorhof sichtbar sein. Das Gefäßband wird vorne von der A. pulmonalis und Aorta ascendens, hinten 
von der V.cava cranialis und der Aorta descendens begrenzt. 


Die linke Kontur wird hauptsächlich vom Infundibulum des rechten Ventrikels und der A. pulmo- 
nalis gebildet. Nur im Spitzenbereich kann noch eine kleine Kalotte des linken Ventrikels randständig 
sein. Die Kontur verläuft kranial flach, zur Spitze hin steil und kann oberhalb des Zwerchfells leicht 
nach rechts umbiegen. Am Pulmonalstamm zeigt sie eine Prominenz, darüber eine kleine Bucht zur 
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steiler aufsteigenden Aorta ascendens hin, die durch die Drehung nach links gerückt ist. Die Kontur 
der Aorta ascendens ist bis zum Abgang der brachiocephalen Gefäße geradlinig oder leicht linkskonvex. 
Von da an biegt sie in konkavem Bogen nach links. Aorten- und Ventrikelachse stehen zueinander in 
einem stumpfen Winkel, der sich 180 Grad nähert. 


Dierechte Kontur wird in der Reihenfolge von unten nach oben von der V. cava caudalis, dem rechten 
und dem linken Vorhof gebildet. Sie verläuft steil und in leichter rechtskonvexer Krümmung. Oberhalb 
des Zwerchfells biegt sie in einem rechtskonkaven Bogen, der der V.cava caudalis entspricht, nach 
rechts um. Nach oben beteiligt sich bis zur Trachealbifurkation ein Stück der V. cava cranialis an der 
rechten Begrenzung. Unter Umständen sieht man über und hinter dem rechten Hauptbronchus die 
Einmündung der V.azygos in die V.cava cranialis. Noch weiter kranial ist die Kontur meist vom 
Trachealband aufgehellt und schlecht abzugrenzen. 


IV. Beeinflussung der Herzform durch extrakardiale Faktoren 


Mit dem Wachstum des Herzens und des Brustkorbs während der Kindheit ändert sich die Form des 
Herzens und seine Lage im Thorax. Altersabhängige und konstitutionelle Momente interferieren und 
sind schwer voneinander zu trennen. Sie sind jedoch von den Einwirkungen auf die Herzform und -lage 
zu unterscheiden, die bei Lungen-, Pleura- und Mediastinalerkrankungen und bei ein- oder doppel- 
seitigem Zwerchfellhochstand entstehen. Auch der Flüssigkeitshaushalt — besonders im Säuglingsalter 
— und die Viskosität des Blutes haben einen Einfluß auf die Herzgröße. 


Lebensalter, Zwerchfellstand, Thoraxform und Lagetypen 


Im Erwachsenenalter kennt man bestimmte Lagetypen des Herzens, die Steil-, Schräg- und Querlage. 
Diese sind vor allem von der Thoraxform und dem Zwerchfellstand, d.h. mehr von konstitutionellen 
Momenten bestimmt. Im Kindesalter kommen die Lagetypen in den einzelnen Altersstufen verschieden 
häufig vor. Mit dem Tiefertreten des Zwerchfells und der Ausweitung des Thorax dreht das Herz aus 
der Querlage der Säuglingszeit nach rechts in die Schräg-, evtl. auch Steillage der späteren Kindheit 
und Pubertät. In der gleichen Richtung wirkt sich, besonders in den beiden ersten Lebensjahren, die 
Massenzunahme des Herzens zugunsten der linken Kammer aus (‚relative Linksbelastung‘‘): Wie bei 
der hämodynamischen Linksbelastung kommt es zu einer Rotation des Herzens nach rechts (8. 36). 
Das Herz wird dadurch in der Vorderansicht im Verhältnis zum Thorax schmäler (Herz-Lungen- 
Quotient), die Herzfläche im Verhältnis zur Thoraxfläche kleiner (planimetrischer Lungen-Herz- Quo- 
tient) (S. 23f.). Gleichzeitig deszendiert das Herz etwas und elongiert sich. 


Das Thoraxwachstum ist in den beiden ersten Lebensjahren, vor allem im Säuglingsalter, am ausgiebigsten. 
Bei Geburt ist der Thorax kurz, glockenförmig und annähernd gleich breit wie tief. Bis zum 9. Lebensmonat steigt 
der transversale Thoraxdurchmesser im Verhältnis zur Körperlänge (relativer Transversaldurchmesser) stetig an; 
der Thorax wird breiter. Der relative Sagittaldurchmesser dagegen nimmt während der ganzen Kindheit ab (Brock), 
und zwar von ällen Durchmessern am meisten, so daß sich der Thorax abflacht und elongiert. Auch die Thoraxbreite 
nimmt im Verhältnis zur Körperlänge vom 9. Lebensmonat bis zum 7. Lebensjahr, besonders während des Wachstums- 
schubes im 5.—7. Lebensjahr, dauernd ab. Bis zum zweiten Wachstumsschub im 11. Lebensjahr vergrößern sich die 
Thoraxmaße proportional der Körperlänge. Zwischen dem 11. und 13. Lebensjahr nimmt der relative Transversal- 
durchmesser wieder ab. In das 1. Lebensjahr fallen auch die größten Veränderungen des Zwerchfellstandes. In 
den beiden ersten Monaten kann das Centrum tendineum noch auf Höhe des 7. hinteren Interkostalraumes (ICR) 
stehen; die linke Zwerchfellkuppel erreicht dann je nach Atemphase und Magenfüllung die Höhe des 6. hinteren ICR. 
Schon im 2. Lebensmonat projiziert sich die zentrale Zwerchfellpartie häufig in den 8. hinteren ICR, wobei die linke 
Zwerchfellkuppel evtl. einen ICR höher reicht. In dieser Lage bleibt das Zwerchfell meistens in den ersten 5—6 Monaten 
(etwa in 60% d. F.); seltener senkt es sich schon tiefer. Steht es im ersten Halbjahr in Höhe des 9. hinteren ICR, 
so erweckt dies Verdacht auf Lungenüberblähung, Schreiinspiration oder Preßatmung. Normalerweise erreicht das 
Zwerchfell den 9. ICR erst mit Beginn des Sitzens oder Stehens. Zu Anfang des 2. Lebensjahres kann das Centrum 
tendineum evtl. schon in Höhe des 10. hinteren ICR liegen. Der Säugling atmet noch fast ausschließlich mit dem 
Zwerchfell, wobei der Thorax nahezu in Inspirationsstellung bleibt, d. h. mit horizontal gestellten Rippen. Die Rippen 
senken sich vom 2. Halbjahr bis zum 4. Lebensjahr rasch, dann langsamer weiter bis zum 11. Lebensjahr. Entsprechend 
nimmt die kostale Atmung zu. Im ersten Lebensjahr ändern sich auch die Größen- und Massenverhältnisse 
der Herzkammern stark (Köttgen und Bolt). Bei Geburt wiegen beide Ventrikel etwa gleich viel; der linke 
nimmt dann aber wesentlich rascher an Gewicht zu und ist im 2. Halbjahr schon fast doppelt so schwer wie der rechte. 
Bis zum 5. Monat hat der linke Ventrikel sein Gewicht verdoppelt, während der rechte nur um !/, zugenommen hat. 
Dann wachsen beide Ventrikel etwa in derselben Relation, d.h. der linke nimmt etwa um das Doppelte des rechten 
zu (Falk, W. Müller, Wideröe). Das Herzgewicht verdoppelt sich bis zum Ende des ersten Jahres, bleibt also 
hinter der Gewichtszunahme des übrigen Körpers zurück. Bis zu einer nochmaligen Verdoppelung des Herzgewichtes 
vergehen weitere 4 Jahre, 


Das relativ große Neugeborenenherz verkleinert sich in den ersten Lebenstagen rasch. Beim jungen 
Säugling (Abb. 3a) ist das Herz wegen des hohen Zwerchfellstandes meist quergelagert, im Vergleich 
zur normalen Schräglage also nach links oben geschwenkt und leicht um die Längsachse nach links 
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(im Uhrzeigersinn) rotiert. Die Septumebene liegt der Frontalebene näher. Der Winkel zwischen der 
Längsachse des Herzens und der Horizontalen (Neigungswinkel) ist kleiner als bei der Schräglage, der 
Winkel zwischen Gefäßband und Herzlängsachse enger und die Herzbucht tiefer. Dadurch wird das 
Herz breit und niedrig und erscheint aortal konfiguriert. Die Vorderfläche des Herzens wird vor allem 
vom rechten Ventrikel und rechten Vorhof und nur im Spitzenbereich evtl. von einer kleinen Sichel 
des linken Ventrikels gebildet. Infolge der geringen Thoraxhöhe und der Querlagerung des Herzens 
verlaufen die großen Gefäße mehr von vorne nach hinten als von unten nach oben, wodurch das Gefäß- 
band in der dorsoventralen Projektion verkürzt erscheint. Da die Aortenwurzel höher liegt als bei einer 


Abb. 3. Einfluß der Atmung und 
des Zwerchfellstandes auf die Herz- 
form und -lage. Bei tiefer Inspira- 
tion (ausgezogen) mehr schräg 
gestelltes, schmäleres Herz; bei 
Exspiration (gestrichelt) querge- 
stelltes, breites Herz. 


Fr 


a)2 Monate, b) 1!%/,, Jahre. 


Schräglage, wird die Aorta ascendens etwas nach rechts verlagert und der Aortenbogen geöffnet. Die 
Aorta ascendens ist wie die anderen Teile des Gefäßbandes jedoch meistens nicht zu differenzieren. 
Zudem ist der Mittelschatten häufig von einem hyperplastischen Thymus überlagert. Vor dem quer- 
gelagerten Herzen sieht man oft, besonders nach Nahrungsaufnahme, die hochgedrängte und stark 
gewölbte linke Zwerchfellkuppel. Das Herz wird bei vollem Magen noch mehr in die Querlage gedrängt 
und auch gehoben. Unter Umständen scheint ein Teil des Herzschattens durch die Magenblase durch. 
Fehleinstellungen bei der Herzfernaufnahme machen sich besonders in den ersten Lebensmonaten stark bemerkbar, 
solange die rechten Herzkammern noch relativ groß sind und fast die ganze Vorderfläche des Herzens einnehmen. 
Schon eine leichte Drehung des Säuglings nach links bewirkt, daß in der Frontalansicht rechter Ventrikel und Vorhof 
in ganzer Breite parallel zur Betrachtungsebene kommen und das Herz auffallend groß erscheint. Infundibulum und 
Pulmonalarterie füllen dann die Herztaille vermehrt aus. Ein auffallend großes Säuglingsherz kann deshalb Folge 
einer Verprojizierung durch Linksdrehung sein. Auch ein auf dem Herzen liegender Thymusschatten kann eine Herz- 
vergrößerung vortäuschen. Umgekehrt wird der Herzschatten durch eine leichte Verdrehung nach rechts schmäler 
und spitzer. Seltener ist das Herz primär steiler gestellt und die Taille dadurch gestreckt. Je älter der Säugling ist 
und je mehr der linke Ventrikel in der Masse und an der Vorderfläche des Herzens überwiegt. um so geringer wirkt 
sich eine leichte Verdrehung des Patienten auf den dorsoventralen Herzschatten aus. 


Die Herzform bleibt im ersten Halbjahr ziemlich konstant, wenn sich nicht ein hyperplastischer Thy- 
mus über das Herz legt. Der linke Ventrikel nimmt an Masse mehr zu als der rechte, verdrängt diesen 
nach rechts und erhält die aortale Konfiguration. Im zweiten Halbjahr senkt sich das Zwerchfell, 
und das Herz schwenkt allmählich aus der Querlage nach rechts in Richtung Schräglage. Dieser Wandel 
setzt sich im 2. Lebensjahr langsam fort (Abb. 3b und 4a). Der Herzschatten wird dabei in der 
Frontalansicht etwas kleiner. Da gleichzeitig der Thorax höher wird, wird auch das Gefäßband schmäler. 
Die einzelnen Segmente der linken und rechten Herzkontur werden länger, sind jedoch häufig noch 
schwer zu differenzieren; die Aorta descendens und V. cava cranialis können hervortreten. Die Herz- 
taille wird durch die Streckung des Herzschattens und die Rotation des Herzens nach rechts flacher, 
unter Umständen, besonders in der Exspiration, ausgefüllt. Zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr 
nähert sich das Herz noch mehr der Schräglage, wodurch es nicht nur schmäler, sondern auch spitzer 
wird. Die Herzspitze senkt sich in den Zwerchfellschatten. Die Taille ist meist flach, so daß der Eindruck 
einer mitralen Konfiguration entsteht. Das Gefäßband ist noch niedrig und wenig gegliedert. Links kann 
ein kleiner Aortenknopf vorspringen, darunter die A. pulmonalis in der verstrichenen Herztaille leicht 
prominieren. Da die rechten Herzhöhlen weiter nach rechts verlagert werden, buchtet der rechte Vorhof 
am rechten Wirbelsäulenrand mehr aus: mit ihm wird auch der Cavaschatten breiter sichtbar. Die 
flache Herzbucht erklärt sich aus den noch relativ kurzen Dimensionen des Gefäßbandes und der Schräg- 
lage, die die Herztaille in projektivischer Verkürzung sehen läßt. 
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Im Schulalter (Abb. 4b--d) kommt es zunächst während des Wachstumsschubes zwischen dem 5. und 
7. Lebensjahr zu einer weiteren relativen Verschmälerung des Herzschattens in der Frontalansicht, 
da sich das Herz in die Schräglage einstellt. Infolgedessen wirken sich kleine Lageänderungen nur wenig 
auf die Herzbreite aus. Vor allem die Gegend der Herztaille und das Gefäßband werden jetzt besser 
differenzierbar. Die Taille wird deutlicher, die A. pulmonalis besser erkennbar. Nach dem 10. Lebens- 
jahr, wenn der Thorax in der Phase der zweiten Streckung, besonders bei Knaben, länger wird, kann 
der Herzschatten in der Frontalansicht erneut schmäler werden und das Herz in die Steillage rotieren. 
Nur bei Mädchen, bei denen in diesem Alter oft das Breitenwachstum des Thorax überwiegt, erhält 


Abb. 4. Herzform und -lage in ver- 
schiedenen Altersstufen 

a) 1?/,, Jahre 

b) 7%/j, Jahre 

c) $1/,, Jahre 


d) 11%/,, Jahre \ 
Die Abbildungen b und ce zeigen 
bei etwa gleichem Alter den Ein- 
Auß der konstitutionellen Thorax- 
form. In b ist der Thorax schmal 
und lang, das Herz mehr steil ge- 
stellt, in ce der Thorax kurz und 
breit und das Herz mehr quer 
gestellt. 
Ko 


sich dann die ursprüngliche Herzform. Indem sich das Zwerchfell erneut senkt und das Herz sich streckt, 
weichen Gefäßband und linker Kammerbogen auseinander; die Herztaille wird verlängert und flach, 
das Pulmonal- und Aortensegment gut differenzierbar. Der Aortenbogen kann durch die Streckung 
enger werden, der Aortenknopf dadurch etwas weniger ausladen. Als Folge der Schwenkung der 
Kammern nach rechts unten und der gleichzeitigen Rotation um die Längsachse nach rechts wird der 
Neigungswinkel des Herzens größer. Der linke Herzrand rückt nach medial und fällt steiler zum Zwerch- 
fell ab; der Spitzenbereich kann dadurch wieder etwas stumpfer erscheinen. Der rechte Vorhof wird 
noch mehr nach rechts verlagert, wobei im zwerchfellnahen Bereich sogar der rechte Ventrikel rechts 
randbildend werden kann. Die Herzmaße ändern sich: der linke Medianabstand wird kleiner, der rechte 
größer; insgesamt wird das Herz aber schmäler. Die Herzlage nähert sich der Medianstellung. Bei 
langem, schmalen Thorax mit Zwerchfelltiefstand kann sich ein sogenanntes Tropfen- oder Pendelherz 
ausbilden, bei dem die Schattenbrücke oberhalb des Zwerchfells sehr schmal wird. Besteht schon in 
früherem Alter eine Steil- oder Medianstellung des Herzens, ohne daß der Thorax auffallend schmal 
ist und das Zwerchfell besonders tief steht, so handelt es sich um eine primäre Lageanomalie. 


Mittelwerte und Streuungsbreite des Herz-Lungen-Quotienten (HLQ, reziproker Wert des Groedelschen Quo- 
tienten) bzw. kardiothorakalen Index (CTI) spiegeln gut die Entwicklung des kindlichen Herzens im Thoraxraum 
wider. Der Quotient errechnet sich aus der Summe des größten Medianabstandes des rechten und linken Bogens 
im Frontalbild, dividiert durch den inneren Thoraxdurchmesser auf Höhe der rechten Zwerchfellkuppel (MRD + MLD 
durch ID). Der HLQ stellt kein genaues Maß der Herzgröße dar, da er nur eine Dimension berücksichtigt und die 
Meßebene zudem nicht parallel zur Ebene des Septum interventriculare liegt. Änderungen der Herzlage und damit 
des Winkels zwischen Septumebene und Frontalebene beeinflussen den Quotienten relativ stark: Ein steilgestelltes 
Herz ist kleiner und hat einen kleineren HLQ als ein quergelagertes. Andererseits kann der HLQ bei pathologischer 
Belastung mit Rotation des Herzens nach links oder rechts im Normalbereich bleiben, wenn die Vergrößerung der 
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entsprechenden Herzkammer mehr in die Tiefendimension rotiert ist. Der Quotient ist deshalb nicht sicher zur Differen- 
zierung eines gesunden von einem kranken Herzen zu verwenden. Im Einzelfall schließt ein normaler HLQ einen 
Herzfehler nicht aus; ein vergrößerter HLQ macht besonders bei älteren Kindern einen Herzfehler wahrscheinlich. 
Exakter, aber zeitraubend sind Herzmessungen, die eine zweite (v. Bernuth, Köttgen und Bolt) oder dritte 
Dimension (Lind, Reindell) berücksichtigen. Der planimetrische Lungen-Herz- Quotient (LHQ) (Ro 
und Segmüller) setzt die Thorax- und Herzfläche auf dem Frontalbild zueinander in Beziehung. Er gibt den v 
ellen Eindruck der röntgenologischen Herzgröße im Verhältnis zur Thoraxgröße rechnerisch am besten wieder. Die 
Flächen werden durch Planimetrie errechnet: 


u- 


Ganze Thoraxfläche: untere Begrenzung des 1. Rippenpaares — Brustfell — Zwerchfell. 
Herzfläche ohne Gefäßschatten: Vorhofbogen rechts und Kammerbogen links werden zu einem Oval verbunden. 
Da mit zunehmendem Alter die Körpergröße der Kinder immer mehr variiert, ist die mittlere Streubreite des planime- 


trischen LHQ in den einzelnen Altersklassen relativ groß (Kleinkinder + 16%, Schulkinder + 12%). Geht man aber 
von der Thoraxfläche aus und bezieht den Quotienten auf diese, so ist die Streuung geringer (+ 12% bis + 9%). 


Folgende Quotienten werden in den einzelnen Altersgruppen beobachtet (in Anlehnung an Barkin und Barkin, 
Caffey, Maresh und Washburn, Lincoln und Spillman, Rossi und Segmüller): 


Planimetrischer 


Herz-Lungen- Quotient Lungen-Herz- Quotient 
Alter Streuwerte Mittelwert Streuung Mittelwert Streuung 
Neugeborenes maximal 0,70 
Säugling: 
bis 9. Monat 0,45—0,65 0,55—0,58 | 2,6 — 2,8 
10.—12. Monat 0,40—0,60 0,53—0,54 + 20% 3,0 5 309% 
2. Lebensjahr 0,49 3,4 | Ze 
3.—5. Lebensjahr 0.45 + 10% 3,5 — 3,6 
Schulalter: 
5.— 7. Jahr t ” (Mädchen höher 
.43—0,50 q 
8.—10. Jahr N aen) _ | + 12% 


5% 
über 10 Jahre Knaben 0,40—0,46 =, 0 
Mädchen 0,41—0,49 


Da das Herz während des Kindesalters infolge der Schwenkung aus der Querlage in die Schräg- bzw. Steillage schmäler 
wird, sinkt mit zunehmendem Alter der HLQ. Der planimetrische LHQ steigt gleichzeitig steil an, weil die Thorax- 
fläche rasch, die Herzfläche wegen der Rotation des Herzens nur langsam zunimmt. Je schmäler das Herz wird, um so 
geringer wird auch die Streuung beider Quotienten, was sich aus der Schrägeinstellung des Herzens erklärt. Mehr 
sprunghaft ändern sich die Quotienten im letzten Trimenon, wenn sich das Zwerchfell senkt, und während der beiden 
Wachstumsschübe, bei denen das Herz jeweils weiter nach rechts rotiert und in der Frontalansicht schmäler wird. 
Schon im 3.—5. Lebensjahr ist ein vergrößerter HLQ, besonders wenn er über einen längeren Zeitraum beobachtet 
wird, als pathologisch zu bewerten. 

Die größten Veränderungen am Herzschatten treten in den beiden ersten Lebensjahren auf, wenn sich 
das Herz aus der Querlage in die Schräglage zu drehen und die einzelnen Bestandteile der Herzkon- 
tur sich zu differenzieren beginnen. Da in dieser Zeit sehr viele Faktoren Form und Lage des Herzens 
beeinflussen, ist auch die Variationsbreite groß. Je breiter das Herz eines Säuglings ist, d.h. je mehr 
es quergelagert ist, um so mehr wird es seine Form in der Frontalansicht ändern. Je schmäler es ist, 
um so konstanter wird es seine Form beibehalten und um so früher wird sich die individuelle Herzform 
herausbilden, die dann bis zur Präpubertät mehr oder weniger gleich bleibt. In der Pubertät kann bei 
starkem Längenwachstum und schmalem Thorax eine Steillage des Herzens entstehen, die Form sich 
also nochmals wandeln. 

Bei der Beurteilung des kindlichen Herzens im Röntgenbild sind die altersabhängigen Faktoren, der 
Zwerchfellstand (Abzählen der ICR!) und die Atemphase zu berücksichtigen. Aus dem Größenverhältnis 
des Herzens zum Thorax, dem Zwerchfellstand und der Herzform versuche man dann, sich die Lage 
des Herzens im Thorax vorzustellen. Die gleichen Veränderungen wie bei der altersbedingten Schwen- 
kung aus der Querlage in die Schräg- bzw. Steillage können am Herzen auch bei tiefer In- und Ex- 
spiration auftreten (Abb. 3). Inspiratorisch nähert sich das Herz der Steillage, exspiratorisch der Quer- 


Verdrängung oder Verziehung des Herzens, Flüssigkeitshaushalt, Anämie 


lage. Es schwenkt dabei nicht nur 
von links nach rechts und umgekehrt, 
sondern rückt bei der Inspiration 
— Steillage — auch mehr nach vorne, 
wodurch der Retrokardialraum freier 
wird. Bei ruhiger Atmung sind die 
Form- und Lageänderungen des Her- 
zens um so geringer, je mehr sich 
das Herz normalerweise in Mittelstel- 
lung, d.h. in der Schräglage befindet. 


Verdrängung oder Verziehung 
des Herzens, Flüssigkeitshaushalt, 
Anämie 
Bei Erkrankungen der Lungen, der 
Pleura oder des Mediastinums können 
sich durch Verdrängung oder Ver- 
ziehung Lage und Form des Herzens 
ändern. Dabei steht die einfache Ver- 
schiebung des Herzens nach rechts 
oder links im Vordergrund; unter 
Umständen ist auch eine leichte Ro- 
tation beteiligt. Zur Unterscheidung 
einer Verschiebung von einer Rotation 
kann bei leichteren Graden dienen, 
daß bei der Verschiebung Gefäßband 
und Kammer- bzw. Vorhofbogen ge- 
meinsam verlagert sind, während dies 
bei der Rotation nicht immer der Fall 
ist. Auch abdominale Erkrankungen 
können über eine Zwerchfellhoch- 
drängung die Herzlage beeinflussen. 
Eine besondere Form der Verlagerung 
kommt beim einseitigen Zwerch- 
fellhochstand vor. Bei rechtsseiti- 
gem Hochstand wird das Herz nach 
links verschoben. Gleichzeitig wird es 
nach links rotiert (Zdansky) und das 


Abb. 5. M. R., 5/15 J., 27228. 


Rö: Im Zustand schwerster toxischer Ex- 
sikkation (a) kleines Herz mit schmalem 
Gefäßstiel (HLQ = 0,43). Nach Überhy- 
drierung (b) Herzdilatation, verbreitertes 
Gefäßband (HLQ = 0,67), vermehrte Lun- 
gengefäßzeichnung, „flaue Lungen“. Nach 
Äquilibrierung des Flüssigkeitshaushaltes 
(e) Herzgröße und Gefäßbandbreite normal 
(HLQ = 0,60), Lungengefäßzeichnung und 
-transparenz normal. 


Diagnose: Toxikose (Verlauf mit Hypo-. 
Hyper- und Normovolämie). 


II} 
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rechte Herz angehoben, so daß die Herztaille durch die A. pulmonalis und das Infundibulum abgeflacht 
oder ausgefüllt wird und eine „mitrale‘“ Konfiguration entsteht. Ein Hochstand des linken Zwerch- 
fells führt entweder durch Anheben des Spitzenbereichs zur Querlage und zur „aortalen“ Konfigu- 
ration oder zur Verschiebung des ganzen Herzens nach rechts. Bei einseitiger Zwerchfellähmung wird 
das Herz bei der Inspiration auf die gesunde Seite verlagert. 


Bei starken Flüssigkeitsverlusten oder schweren akuten Blutungen wird das Herz kleiner. 
Besonders das Säuglingsherz reagiert rasch auf Veränderungen im Flüssigkeitshaushalt (Abb. 5). Bei 
der Exsikkose ist das Herz klein. Es wird bei rascher Rehydrierung über die Norm groß und verkleinert 
sich wieder auf seine Normalgröße, wenn sich der intra- und extrazelluläre Raum aufgefüllt haben. 
Durch große intravenöse Infusionen kann das Herz zusätzlich belastet werden, wenn infolge Blut- 
verdünnung eine turbulente Strömung auftritt, die mehr Energie verbraucht als die normale laminäre 
Strömung. Dies gilt auch für die Anämie, bei der die Turbulenz (Anämiegeräusch!) das Herz belastet. 
So kann es vorkommen, daß ein Herz sich bei größeren Blutverlusten zunächst verkleinert, dann nach 
Einströmen von Flüssigkeit in den Kreislauf vergrößert und bei längerdauernder Anämie abnorm groß 
und evtl. insuffizient wird. Je länger die Anämie besteht, um so mehr kommt zur Dilatation des Herzens 
eine Hypertrophie besonders des linken Ventrikels, u. U. mit einer hypoxämischen Myokardschädigung 
hinzu (EKG: LVH, ST-Senkung, T-Abflachung oder -Inversion). 


SPEZIELLER TEIL 


1. Hämodynamische Grundlagen und Gesetzmäßigkeiten 
der Herzumformung 


Die angeborenen Herzfehler verändern die Hämodynamik und führen zu einer unterschiedlichen Be- 
lastung der einzelnen Herzkammern. Diese formen sich als Reaktion auf die abnorme Belastung um. 
Je nach dem Schweregrad der Anomalien und der Kompensation durch Herz und Kreislauf ergeben 
sich verschiedene hämodynamische Situationen. Diese sind gekennzeichnet durch die zirkulierenden 
Blutvolumina und die Druckverhältnisse im großen und kleinen Kreislauf sowie im Herzen selbst. Für 
die Prognose ist letztlich entscheidend, wieviel Blut in der Lunge arterialisiert wird und wieder in den 
großen Kreislauf gelangt, wie lange das Herz imstande ist, eine bestimmte hämodynamische Situation 
aifrenhtzusrhälten und inwieweit sich diese mit dem Wachstum oder durch sekundäre Verände- 
rungen am Herzen, den Lungengefäßen und den großen Gefäßen verschlechtert. 


Hämodynamik der wichtigsten angeborenen Anomalien 


Für die wichtigsten Anomalien sind in der folgenden Übersicht die charakteristische Hämodynamik 
und Herzbelastung aufgeführt. 


Anomalien Hämodynamik Belastung 


1. Stenosen 


Pulmonalis: infundibulär, val- PST: Druckbelastung rechts 
vulär, supravalvulär, peripher. | 
Pulmonalsklerose Widerstandserhöhung 

Aorta: subvalvulär, valvulär, | AST/ISTA: Druckbelastung links 


supravalvulär, Isthmusstenose 


2. Abnorme intra- und extra- 
kardiale Querverbindungen 
Vorhofseptumdefekt/Trans- ASD/FM: Volumenbelastung rechts 

san, vi 7 Links-Rechts-Shunt 
posinonyon,Inneenyenet | i : VSD/DB: Volumenbelastung links 
Bei Pulmonalgefnakleröse: 4 leichte Druckbelastung rechts 
Kreuzshunt/Rechts-Links- — > in R 
Shunt. Bei Pulmonalsklerose: schwere Wider- 


standsbelastung rechts + Volumen- 
belastung links. 


Ventrikelseptumdefekt | 


Offener Ductus Botalli/Aorto- 
pulmonales Fenster 


3. Intrakardiale Defekte mit 


Pulmonalstenosen 
Vorhofseptumdefekt + Pulmonal- Links-Rechts-Shunt (Bilogie) Volumenbelastung rechts + leichte 
stenose (offenes Foramen ovale) = Druckbelastung rechts 
N Kreuzshunt A 
Y 
Trilogie von Fallot Rechts-Links-Shunt Schwere Druckbelastung rechts 
Ventrikelseptumdefekt + Pulmonal- Links-Rechts-Shunt Volumenbelastung links + leichte 
stenose t Krsuzkhant Druckbelastung rechts 
Y 
Tetralogie von Fallot Rechts-Links-Shunt Schwere Druckbelastung rechts 
4. Drehungs- und Septierungsstörungen 
der Aorta und A.pulmonalis 
Tr; ition d« Ben Gefäß: or Sn 
RS BO Uon derproben | Kreuzshunt über VSD Beidseitige kombinierte Belastung 


Truncus arteriosus communis | 
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Anomalien Hämodynamik Belastung 
5. Hypoplasien und Atresien 
Trikuspidalatresie 
Hypoplasie der rechten Kammer 
Pulmonalatresie 


Rechts-Links-Shuntüber FO/ASD Belastung des rechten Vorhofes und 
+ der linken Herzhöhlen 
Links-Rechts-Shunt 
A 
Trikuspidalatresie über VSD/DB 
Pulmonalatresie über DB 


Mitralatresie Links-Rechts-Shunt über ASD Belastung des linken Vorhofs und der 
Hypoplasie der linken Kammer + rechten Herzhöhlen. 
Aortenatresie Rechts-Links-Shunt über DB 

Stenosen 


Stenosen sind Einengungen der Strombahn, die während des Durchflusses zu einer Differenz der 
Drucke vor und hinter der Einengung, d.h. zu einem Druckgradienten führen. Da der Durchfluß- 
querschnitt um mehr als 50%, abnehmen muß, bis ein Druckgradient auftritt (Braunwald, Gorlin, 
Wiggers), ist die „funktionelle Reserve‘ der Klappen, Ventrikelausflußbahnen und herznahen Gefäß- 
strombahnen groß. Entscheidend für die ausreichende Durchblutung der Lungen und des großen 
Kreislaufs ist der arterielle Mitteldruck. Damit trotz des Druckverlustes durch die Stenose Durchfluß 
und Mitteldruck nicht zu tief absinken, muß die vorgeschaltete Kammer den Druck erhöhen, d.h. 
einen ausreichenden Druckgradienten gewährleisten. Der Drucksteigerung in den Ventrikeln sind 
jedoch Grenzen gesetzt, die vom individuellen Zustand des hypertrophischen Myokards und von seiner 
Kontraktionsfähigkeit abhängen. Auch durch Verlängerung der Austreibungszeit können die Ventrikel 
zur Kompensation der Stenose beitragen (Blumberger). 


Unterhalb der kritischen Grenze des Durchflußquerschnittes nimmt der Druckverlust rasch zu, da nach dem Gesetz 
von Hagen-Poiseuille der Strömungswiderstand eines Rohres umgekehrt proportional der vierten Potenz (!) 
des Radius und proportional der Rohrlänge ansteigt. Besonders schwer müssen sich deshalb multiple und tubuläre 
Stenosen auswirken. Im Engpaß der Stenose wird der Blutstrom stark beschleunigt (Übergang von hydrostatischer 
in hydrokinetische Energie); es entsteht eine turbulente Strömung, die zu einem weiteren Druckverlust führt. Außer- 
dem treten hinter der Stenose Wirbel auf, die wegen ihrer großen kinetischen Energie den Druckverlust erhöhen. Bei 
normaler laminärer Strömung ist der Durchfluß eine lineare Funktion des mittleren Druckgradienten. Bei Turbulenz 
dagegen steigt die Durchflußrate nurmehr proportional der Quadratwurzel des Mitteldruckgradienten an. Infolge- 
dessen bedarf es eines vierfachen Druckgradienten, damit zum Beispiel bei Belastung der Durchfluß doppelt so groß 
wird. Ist die Stenose hochgradig und der Ventrikel vermindert kontraktionsfähig, so wird bei Belastung oder schon 
in Ruhe der Mitteldruckgradient und damit die Durchblutung der Lungen und des Körpers ungenügend. Der Mittel- 
druck distal der Stenose kann sinken; der enddiastolische Ventrikeldruck und der Vorhofdruck steigen an. Die Druck- 
differenz ist deshalb nur so lange ein gutes Maß für die Schwere der Stenose, wie das Herz in der Lage ist, ein annähernd 
nutenvolumen zu fördern. 


normales \ 


Während des Wachstums wird mit der Zunahme des Schlagvolumens und der Vergrößerung der 
Herzhöhlen und großen Gefäße die Relation des Durchmessers der Stenose zu dem vor der Stenose 
funktionell immer ungünstiger. Damit Mitteldruckgradient und Durchflußvolumen ausreichend bleiben, 
muß mit zunehmendem Alter der prästenotische Druck ansteigen. Dies bedeutet, daß die Stenosen 
im Wachstumsalter an Schwere zunehmen, d.h. hämodynamisch progredient sind. Eine Stenose 
kann also zunächst nur eine turbulente Strömung und ein Herzgeräusch hervorrufen. Mit zunehmender 
Schwere wird ein Druckgradient mit noch normalem Durchfluß auftreten, wobei anfangs Druck- 
gradient und Durchfluß auch bei Belastung noch ausreichend ansteigen. Wird die Stenose hochgradig 
oder läßt die Herzkraft nach, so ist die erforderliche Drucksteigerung nicht mehr möglich, und es 
treten bei Belastung Symptome auf. Schließlich sinken Druckgradient und Durchfluß schon in Ruhe 
auf ungenügende Werte ab. 


Die angeborenen Stenosen liegen entweder in den Ausflußbahnen der Ventrikel, an den Semilunar- 
klappen oder in den beiden großen Gefäßen bzw. deren Ästen. Sie sind häufige Mißbildungen und 
machen zusammen etwa 20-30%, der kongenitalen Vitien aus. Angeborene Stenosen der Atrioven- 
trikularklappen sind dagegen sehr selten und meist mit anderen Anomalien kombiniert: sie haben 
deshalb ihre eigene Hämodynamik. Nicht selten sind die Stenosen untereinander kombiniert: sehr 
häufig sind sie mit Septumdefekten vergesellschaftet und verändern dann deren Hämodynamik 
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grundlegend. Funktionell bedingen alle Einengungen eine Widerstandsbelastung des vorgeschal- 
teten Ventrikels, die in ihrem Ausmaß lediglich von der Schwere und nicht von der Lage der Stenose 
abhängt. Wie eine ganz periphere Stenose wirkt sich eine Pulmonalsklerose als Widerstandsbelastung 
aus. Die Stenosen sind im Kindesalter nicht nur funktionell (s. o.), sondern auch anatomisch pro- 
gredient, da sich je nach Lage der Einengung Veränderungen im prä- und poststenotischen Gebiet 
und an der Stenose selbst einstellen. Beiden Klappenstenosen bilden sich eine poststenotische Dilatation, 
unter Umständen auch ganz umschriebene Wandausbuchtungen in der Richtung des Ejektionsstrahls 
aus. Die anfangs noch beweglichen Klappen können sich verdicken und starr werden, im Erwachsenen- 
alter sogar verkalken. Mit der Zeit hypertrophieren die Ausflußbahnen; ihr Endokard kann fibrosieren 
und sich verdieken; eine Ausflußbahnstenose kommt hinzu und verschlimmert die hämodynamische 
Situation. Bei Einengungen der Ausflußbahn kann sich eine dritte Kammer proximal der Klappe 
ausbilden, bei leichteren Graden auch noch eine poststenotische Dilatation der A. pulmonalis bzw. 
Aorta. Periphere Stenosen zeigen manchmal eine prästenotische Dilatation. Bei der Aortenisthmus- 
stenose führen prästenotisch die Hypertension, poststenotisch die Strömungswirbel zur Dilatation und 
zu degenerativen Wandveränderungen (Atheromatose, Aneurysmata). 


Abnorme intra- und extrakardiale Querverbindungen 


Zwischen beiden Kreisläufen kommen Querverbindungen auf verschiedenem Niveau vor: Vorhof- 
septumdefekt / offenes Foramen ovale / Transposition von Lungenvenen — Ventrikelseptumdefekt — 
offener Ductus Botalli / aortopulmonales Fenster. Da der Großkreislauf ein Hochdrucksystem (hoher 
Gesamtwiderstand), der kleine Kreislauf ein Niederdrucksystem (niedriger Gesamtwiderstand) dar- 
stellt, fließt durch eine abnorme Querverbindung arterielles Blut von links nach rechts, d.h. es tritt 
ein Links-Rechts-Shunt auf. Die Größe des Shuntes hängt erstens von der Weite und Länge der 
Querverbindung, d.h. von ihrem Durchflußwiderstand, zweitens von der Relation der Gesamtwider- 
stände der beiderseits vorgeschalteten Herzabschnitte bzw. Kreisläufe ab. Kleinere Septumdefekte 
oder ein relativ enger Ductus Botalli stellen noch ein Strömungshindernis dar und unterhalten 
einen Druckgradienten. Solange die Widerstände in beiden Kreisläufen normal sind und beim intra- 
kardialen Septumdefekt nicht zusätzlich eine Ausflußbahn- oder Klappenstenose besteht, bestimmt 
dann das Druckgefälle an der Querverbindung das Shuntvolumen. Größere Querverbindungen sind 
dagegen kein Strömungshindernis mehr, weshalb sich die Drucke auf beiden Seiten der Querverbin- 
dung angleichen. In diesem Fall bestimmen nur noch die vorgeschalteten Widerstände Ausmaß und 
Richtung des Shuntes. Steigt der Widerstand in den Lungengefäßen an, weil sich eine Pulmonal- 
sklerose ausbildet. so verringert sich zunächst der Links-Rechts-Shunt. Nähert sich der Widerstand 
des kleines Kreislaufs dem des großen, so kehrt sich der Shunt während einzelner Herzphasen um, 
d.h. ein Rechts-Links-Shunt kommt hinzu, und venöses Blut gelangt über die Querverbindung in den 
großen Kreislauf. Es liegt ein Kreuzshunt vor, bei dem anfänglich oder in Ruhe der Links-Rechts- 
Anteil überwiegt, später oder bei Belastung der Rechts-Links-Anteil. Übersteigt schließlich der Wider- 
stand des kleinen Kreislaufs den des großen, so fließt das Blut durch die Querverbindung nur noch 
von rechts nach links und führt zu einer deutlichen Mischzyanose. Besonders bei Belastung verstärkt 
sich der Rechts-Links-Shunt; die Querverbindung dient dann als Ventil und verhindert eine Über- 
lastung des rechten Herzens. Wie die sekundären Lungengefäßveränderungen kann auch eine zusätzliche 
Pulmonalstenose den rechtsseitigen Strömungswiderstand erhöhen und die gleichen hämodynami- 
schen Situationen hervorrufen. Die jeweilige Hämodynamik spiegelt sich in der Lungendurchblutung 
und Lungengefäßzeichnung (S. 52) wider. Ein Links-Rechts-Shunt bei normalen pulmonalen Wider- 
standsverhältnissen führt zu einer stark vermehrten Lungendurchblutung, d.h. zu einem erhöhten 
Kleinkreislaufminutenvolumen. Mit Abnahme des Links-Rechts-Shuntes geht auch die vermehrte 
Lungendurchblutung zurück und erreicht bei der Kreuzshuntsituation etwa normale Werte. Mit 
weiterer Zunahme des Rechts-Links-Shuntes und Verschwinden des Links-Rechts-Shuntes sinkt die 
Lungendurchblutung unter die Norm. 


Nach der Geburt fällt der pulmonale Widerstand plötzlich ab, da sich Lunge und Thorax ausdehnen, der extramurale 
vaskuläre Druck stark abnimmt und das Lungengefäßbett sich öffnet. Die fetale Mediaverdickung der Lungenarteriole 
bildet sich zurück, und das Gefäßlumen wird größer. Diese Lungengefäßreifung erfolgt vor allem im ersten Halbjahr 
und setzt sich bis ins 2.—4. Lebensjahr fort (Civin und Edwards, Lucas, Dammann und Ferenez).Der pulmonale 
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Widerstand sinkt besonders rasch in den ersten Lebenswochen, der Widerstand im großen Kreislauf dagegen steigt mit 
dem Abklemmen der Nabelgefäße an. Besteht eine Querverbindung zwischen beiden Kreisläufen, so muß sich durch die 
gegensinnige Verschiebung der Widerstände das Shuntvolumen vermehren. Die Lungen können große Volumina ohne 
Widerstandserhöhung aufnehmen. Deshalb kommt es beim Vorhofseptumdefekt zu keiner oder nur zu einer gering- 
gradigen pulmonalen Druckerhöhung. Zudem liegt der Vorhofseptumdefekt im Niederdrucksystem des kleinen Kreis- 
laufs, so daß durch ihn kein Systemdruck mitgeteilt wird. Anders beim offenen Ductus Botalli oder Ventrikelseptum- 
defekt, bei denen je nach dem Durchflußwiderstand der Systemdruck teilweise oder in voller Höhe übertragen wird. 
Da der Lungendurchfluß proportional dem Druck ansteigt, muß es bei großem Ventrikelseptumdefekt und weit 
offenem Ductus Botalli zu einer Lungenüberflutung kommen, wenn gleichzeitig der pulmonale Widerstand absinkt 
(hyperkinetische pulmonale Hypertension). Wegen der exzessiven Volumenbelastung des linken Herzens besteht 
dann im Säuglingsalter die Gefahr der Herzinsuffizienz. Einer enormen Zunahme des Shuntvolumens kann nur 
eine Erhöhung der rechtsseitigen Widerstände oder des Durchflußwiderstandes an der Querverbindung entgegen- 
wirken. Der pulmonale Widerstand kann reaktiv wieder ansteigen bzw. nicht völlig oder nur verzögert absinken, 
weil sich Lungengefäßveränderungen zunächst funktioneller Natur und später im Sinne einer Pulmonalsklerose 
anbahnen. Es kann sich auch eine Ausflußbahnstenose am Pulmonalinfundibulum entwickeln, die ihrerseits den 
Widerstand erhöht und den Links-Rechts-Shunt verringert. Schließlich können der Ventrikelseptumdefekt und der 
offene Ductus Botalli enger werden. Bei beiden Fehlern ist neben den peripheren Widerstandsverhältnissen nicht 
so sehr die absolute Weite der Querverbindung als die Relation der Ductus- bzw. Defektgröße zum Aortenquerschnitt 
(oder der Körperoberfläche) für das Shuntausmaß entscheidend. Während des raschen Wachstums des Herzens und 
der großen Gefäße in den beiden ersten Lebensjahren, besonders in der Säuglingszeit, kann sich ein nicht allzu großer 
Ventrikelseptumdefekt im Verhältnis zum Aortenquerschnitt (bzw. der Körperoberfläche) relativ verkleinern. Ein 
muskulärer Defekt kann sich sogar absolut verkleinern oder sich während der Systole funktionell schließen. Der 
offene Ductus Botalli ist prognostisch günstiger als der Ventrikelseptumdefekt, da er, im Gegensatz zu diesem, nie 
weiter sein kann als die Aorta und eine große Obliterationstendenz zeigt. Im ersten Lebensjahr verengt oder schließt 
er sich meistens. Deshalb findet sich eine ausgeprägte pulmonale Hypertension beim offenen Ductus Botalli nur in 
etwa !/.. beim Ventrikelseptumdefekt dagegen in etwa !/, der Fälle. 


Bei Vitien mit Volumen- und Druckübertragung schützt während der Säuglingszeit die Entwicklung 
sekundärer Lungengefäßveränderungen die Lungen vor einer übermäßigen Überflutung und damit 
das Kind vor einer frühzeitigen Herzinsuffizienz (Volumenüberlastung, high output failure). In der 
Spätphase aber, meist nach Jahren, wenn die Pulmonalsklerose hochgradig geworden und der Wider- 
stand stark angestiegen ist, kommt es durch die zunehmende Widerstandsbelastung zum Rechts- 
versagen. In dieser Phase wirkt sich eine Querverbindung lebensverlängernd aus, da sie einen Teil des 
Blutstromes als Rechts-Links-Shunt ausweichen läßt und verhindert, daß der Pulmonaldruck trotz des 
hohen Widerstandes über den Systemdruck steigt. Dadurch wird eine Rechtsinsuffizienz hinaus- 
geschoben. Die obliterierende Lungengefäßerkrankung kann sich aber auch vom Säuglingsalter an un- 
abhängig von einer intra- oder extrakardialen Querverbindung oder anderen zusätzlichen Mißbildungen 
entwickeln und zur primären pulmonalen Hypertension führen. Weitere Schutzmechanismen gegen 
eine Lungenüberflutung und deren Folgen sind eine zusätzliche Pulmonalstenose und die relative oder 
absolute Verkleinerung der Querverbindung während des Wachstums. Diese sind im Gegensatz zur 
Pulmonalsklerose im Hinblick auf die Spätprognose viel günstiger, zumal sie auch die Operabilität 
der Anomalie nicht einschränken. Lebensnotwendig sind die Querverbindungen, wenn sie atretisch- 
hypoplastische Bezirke innerhalb des Herzens oder an den herznahen Gefäßen überbrücken und die 
Blutversorgung des großen oder kleinen Kreislaufs aufrechterhalten. Das gleiche gilt für die Trans- 
positions- und Truncusformen. 


Die Vorhofseptumdefekte finden sich bei etwa !/,, der kongenitalen Anomalien des Kindesalters. 
Sie werden im Erwachsenenalter relativ häufiger, da die Prognose der isolierten Formen während 
der Kindheit günstiger ist als die der anderen Herzfehler. Bei der Trikuspidalatresie ist ein Vorhof- 
septumdefekt oder ein offenes Foramen ovale lebensnotwendig, bei der Mitralatresie ein Vorhofseptum- 
defekt. Bei kleineren Vorhofseptumdefekten übersteigt der Mitteldruck im linken Vorhof den des 
rechten noch um einige mm Hg; bei größeren Defekten gleichen sich die Drucke in beiden Vorhöfen an. 
Solange der Strömungswiderstand im kleinen Kreislauf niedriger ist als im großen, fließt durch den 
Defekt ein Links-Rechts-Shunt und erhöht das Kleinkreislaufminutenvolumen (S. 139). Liegt zwischen 
Trikuspidalklappe und Lungenperipherie ein Strömungshindernis, so tritt ein Kreuzshunt oder ein 
ausschließlicher Rechts-Links-Shunt auf. Letzterer kann auch durch ein offenes Foramen ovale 
fließen, das wegen des Ventilmechanismus nur einen Durchfluß von rechts nach links gestattet. 


Da das Foramen ovale bei 20—25%, aller Menschen anatomisch offenbleibt, ist die Voraussetzung für den Rechts- 
Links-Shunt auf Vorhofebene relativ häufig gegeben. Andererseits genügt schon eine leichte, nur kurzdauernde Druck- 
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erhöhung im rechten Vorhof, um einen Rechts-Links-Shunt auftreten zu lassen. Dies beruht darauf, daß die Druck- 
werte des linken Vorhofs normalerweise nur wenig über denen des rechten liegen und daß die Vorhofdruckkurve 
nicht steil, sondern in mehreren, hämodynamisch bedingten Wellen verläuft. Zur Füllung einer hypertrophischen 
Kammer muß der rechte Vorhof während seiner Kontraktion am Ende der Ventrikeldiastole einen erhöhten Druck 
aufbringen. Die Vorhofkontraktionswelle und der Druckgradient zwischen Vorhof und Ventrikel werden größer 
(Bayer, Loogen, Wolter). Obwohl der Vorhofmitteldruck nicht wesentlich anzusteigen braucht, kommt es in 
diesem Augenblick zum Rechts-Links-Shunt. Ist der Mitteldruck jedoch deutlich erhöht wie bei der Trikuspidal- 
stenose-atresie (Restblut) oder Trikuspidalinsuffizienz (Pendelblut), so fließt der Rechts-Links-Shunt eher konti- 
nuierlich; das venöse Blut „weicht in den linken Vorhof aus“. 

Der Links-Rechts-Shunt beim unkomplizierten Vorhofseptumdefekt oder bei transponierten Lungen- 
venen belastet den rechten Vorhof und Ventrikel. Da die Lungen große Volumina ohne Widerstands- 
erhöhung aufnehmen können und über den Vorhofseptumdefekt kein Systemdruck übertragen wird, 
besteht eine reine rechtsseitige Volumenbelastung. Der Links-Rechts-Shunt wird verstärkt, wenn 
ein Vorhofseptumdefekt mit einer Transposition von Lungenvenen oder einer Mitralstenose (Lutem- 
bacher-Komplex) kombiniert ist. Exzessive Shuntvolumina führen zu einer leichten, volumen- 
bedingten Druckerhöhung (unter 50 mm Hg) im rechten Ventrikel. Bei Kombination eines Vorhof- 
septumdefektes mit einem Ventrikelseptumdefekt oder beim Canalis atrioventricularis communis 
ist der Druck im rechten Ventrikel meist deutlich erhöht (maximal bis zum Systemdruck). Die Shunt- 
volumina hängen dann von den Widerstandsverhältnissen in der Lunge ab. Nimmt beim reinen Vorhof- 
septumdefekt im Spätstadium infolge sekundärer Lungengefäßveränderungen der pulmonale Wider- 
stand zu, dann steigen sämtliche Mitteldrucke von der A. pulmonalis bis zum rechten Vorhof an. 
Zur primären Volumenbelastung kommt eine Widerstandsbelastung der rechten Herzhöhlen. Der 
Links-Rechts-Shunt nimmt ab, es kommt zum Kreuzshunt und schließlich zur Shuntumkehr. Da der 
rechte Ventrikel der doppelten Belastung durch Druck und Volumen nicht lange gewachsen ist, entsteht 
eine relative Trikuspidalinsuffizienz, deren Pendelblut die hämodynamische Situation noch ver- 
schlimmert. Liegt primär eine zusätzliche Pulmonalstenose vor, so ist der Druck nur in der rechten 
Kammer und im rechten Vorhof erhöht. Bei einer leichten Pulmonalstenose fließt noch ein Links- 
Rechts-Shunt (Bilogie), und das rechte Herz steht unter einer kombinierten Volumen- und Druck- 
belastung. Bei einer schweren Pulmonalstenose mit Rechts-Links-Shunt (Trilogie) ist das rechte Herz 
nur druckbelastet. Liegt das Hindernis an der Trikuspidalklappe in Form einer Stenose oder Atresie, 
so kommt es je nach der Größe der interatrialen Kommunikation zu einem mehr oder weniger großen, 
lebensnotwendigen Rechts-Links-Shunt. Belastet sind der rechte Vorhof und die linken Herzkammern. 


Der Ventrikelseptumdefekt ist die häufigste Fehlbildung des Herzens. Isoliert kommt er etwa 
bei einem Fünftel der angeborenen Herzfehler vor, kombiniert bei etwa einem Viertel. Beim Truncus 
arteriosus communis und bei der Trikuspidalatresie ist er obligat, bei der Transposition der großen 
Gefäße meistens vorhanden. Die hämodynamische Situation und Bedeutung des Ventrikelseptum- 
defektes ist je nach seiner Größe, der Beschaffenheit der Ausflußbahnen beider Ventrikel und der 
Gefäßursprünge und je nach den Widerständen beider Kreisläufe außerordentlich verschieden (S. 222). 
Da beim einfachen Ventrikelseptumdefekt das Blut in der Systole sowohl durch die geöffneten Aorten- 
klappen als auch durch den Septumdefekt abfließen kann, ist für das Shuntausmaß die Relation beider 
Öffnungen wichtig. Ist der Defektdurchmesser kleiner als der halbe Aortendurchmesser, so bleibt ein 
Druckgefälle zwischen beiden Ventrikeln erhalten; ist er größer, kommt es zur Druckangleichung. 
Der Links-Rechts-Shunt fließt vornehmlich in der Phase des maximalen Druckgradienten, d.h. in der 
Systole. Auch bei Druckangleichung tritt vor allem in der Systole Shuntblut über, weil sich nur bei 
geöffneten Semilunarklappen die unterschiedlichen Kreislaufwiderstände auswirken können. Normaler- 
weise besteht auch dann ein massiver Links-Rechts-Shunt, da der Strömungswiderstand im kleinen 
Kreislauf um ein Vielfaches niedriger ist als im großen. Erhöht sich der Strömungswiderstand durch 
eine Pulmonalstenose oder -sklerose, so wird der Links-Rechts-Shunt immer kleiner, und ein Rechts- 
Links-Shunt kommt hinzu (Kreuzshunt). Später fließt nur noch ein Rechts-Links-Shunt. Entsprechend 
geht die vermehrte Lungendurchblutung zurück, wird normal und schließlich vermindert. 


Bei Ventrikelseptumdefekten mit einem Durchmesser von weniger als 1 em/m? Körperoberfläche bleiben der Pulmonal- 
gefäßwiderstand und der Pulmonaldruck normal. Mit dem Wachstum des Kindes steigt lediglich der Links-Rechts- 
Shunt an (Lucas). Bei Defektgrößen über 1 em/m? dagegen bleiben Pulmonalwiderstand und -druck nur dann auf 
dem ursprünglichen Niveau, wenn sich der Defekt relativ verkleinert. Solche Kinder können in der Säuglingszeit 
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vorübergehend Symptome zeigen. Bei Defektdiametern zwischen 1,5 und 3,5 cm/m* kommt es, wenn der Lungen- 
gefäßwiderstand normal abfällt, zu einem starken Anstieg des Links-Rechts-Shuntes und zu einer mittelgradigen 
Druckerhöhung (hyperkinetische pulmonale Hypertension). Diese Kinder bekommen leicht eine Herzinsuffizienz 
durch Volumenüberlastung und schwere Pneumonien infolge der Lungenüberfüllung. Bei den größeren Defekten, 
besonders mit Durchmessern über 4 cm/m?, fällt der Widerstand in den Lungengefäßen verzögert ab, so daß diese 
und das linke Herz zunächst nicht übermäßig belastet werden. Die Drucke sind entsprechend dem vermehrten Wider- 
stand erhöht. Erst später steigt mit abfallendem Widerstand der Links-Rechts-Shunt an. Solche Kinder zeigen vor 
allem einen Wachstumsrückstand, aber noch keine Zyanose und keine Tendenz zur Herzinsuffizienz. Der Widerstand 
kann auch zuerst normal abfallen und im späteren Kindesalter, wenn sich Lungengefäßveränderungen entwickeln, 
wieder ansteigen. Dann ist der Lungendurchfluß anfangs erhöht und normalisiert sich später wieder. Schließlich 
kann der hohe fetale Pulmonalwiderstand nach der Geburt bestehen bleiben oder sogar weiter steigen und der fetale 
Lungengefäßbau direkt in die Pulmonalsklerose übergehen. Der Lungendurchfluß kann im letzten Fall noch 
leicht erhöht, normal oder unter der Norm liegen. Die Defektgröße scheint hier keine entscheidende Rolle zu spielen, 
vielmehr steht die Lungengefäßerkrankung im Vordergrund. Diese Kinder zeigen eventuell schon während der Säug- 
lingszeit schwere Symptome mit Herzinsuffizienz, Pneumonie, ferner Belastungsdyspnoe und Wachstumsrückstand 
sowie eine zu ganz verschiedenen Zeitpunkten einsetzende Zyanose. Bei einem Defektdurchmesser von über 1 cm/m? 
beeinflußt also nach Lucas vor allem die Lungengefäßreifung den hämodynamischen Verlauf. Bleibt die normale 
Reifung aus und stellen sich sekundäre Lungengefäßveränderungen ein, so verläuft der Ventrikelseptumdefekt 
progredient. Es ist aber nicht möglich, den Verlauf vorauszusagen. 

Da der Links-Rechts-Shunt in der Systole vom linken Ventrikel direkt in die rechte Ausflußbahn und 
über den Lungenkreislauf wieder in die linken Herzhöhlen gelangt, sind letztere volumenbelastet. 
Wenn sich der Widerstand im kleinen Kreislauf erhöht, muß der rechte Ventrikel eine zusätzliche 
Druckarbeit leisten und steht dann unter Widerstandsbelastung. Bei großen Defekten und großen 
Shuntvolumina ist der rechte Ventrikel auch volumenbelastet. Mit dem Anstieg der rechtsseitigen 
Widerstandsbelastung nehmen der Links-Rechts-Shunt und damit die Volumenbelastung der linken 
Herzhöhlen ab. 

Der Ductus Botalli ist bei etwa 40%, der Säuglinge am Ende des ersten Monats noch durchgängig, 
am Ende des ersten Jahres nur noch bei 1%. Er gehört zu den häufigen Anomalien und macht isoliert 
und kombiniert etwa !/, bis !/, der kongenitalen Vitien aus. Bei normalem Lungenwiderstand besteht 
sowohl ein systolisches wie ein diastolisches Druckgefälle von links nach rechts und deshalb ein fast 
kontinuierlicher Links-Rechts-Shunt. Die Shuntmenge hängt vor allem von der Weite der Quer- 
verbindung ab und beträgt durchschnittlich 40%, (maximal 70%) der Auswurfmenge des linken Ven- 
trikels. Der Pulmonalarteriendruck ist normal, bei großem Shunt mäßig erhöht (50-60 mm Hg). Infolge 
des erhöhten Volumens wird die Aorta weit, der Druck in ihr kann ansteigen. Hämodynamisch steht 
der offene Ductus Botalli zwischen dem Vorhof- und Ventrikelseptumdefekt. Wegen seiner meist 
starken Obliterationstendenz entsteht frühzeitig ein Durchflußwiderstand, der die Lungen vor Druck- 
übertragung, exzessiver Überflutung und sekundären Pulmonalgefäßveränderungen schützt (S. 30). 
Beim aortopulmonalen Fenster dagegen, das in der Mehrzahl der Fälle weit ist, besteht meistens 
eine Druckangleichung und eine Erhöhung des pulmonalen Widerstandes. In Hämodynamik und 
Verlauf gleicht es mehr einem großen Ventrikelseptumdefekt. 


In der Fötalzeit strömt das Blut von der A. pulmonalis über den Ductus in die Aorta, da der fötale Pulmonalwider- 
stand über dem Systemwiderstand liegt. Nach der Geburt verschieben sich diese Widerstände gegensinnig, so daß 
sich die fötale Strömungsrichtung umkehrt und ein Links-Rechts-Shunt auftreten muß. Normalerweise schließt sich 
der Ductus, zuerst funktionell, dann anatomisch. Bleibt er aber weit offen, so fällt der pulmonale Gefäßwiderstand 
nur langsam ab, und das Pulmonalgefäßbett erweitert sich nur graduell. Diese verzögerte Reifung der Lungengefäße 
stellt einen Schutzmechanismus gegen einen übermäßigen Shunt dar. Solche Säuglinge mit relativ großen Shunt- 
volumina und hohen Pulmonaldruckwerten haben eine Herzerweiterung, Lungenüberflutung und eine beidseitige 
Belastung des Herzens. Die pulmonale Hypertension beim weiten Duetus Botalli hat im Säuglingsalter nicht dieselbe 
schwerwiegende Bedeutung wie später, da sie Folge der verzögerten Pulmonalgefäßreifung und des hohen Shunt- 
volumens ist und nur selten persistiert. Am Ductus selbst bildet sich ein Strömungshindernis, d. h. ein Druckgradient 
aus. Der Strömungswiderstand steigt an, wenn sich der Ductus verengt und die Aorta wächst. Zudem ist der Ductus 
eine tubuläre Querverbindung, weshalb der Widerstand mit der Länge zunimmt. In der Frühphase kann die verzögerte 
Lungengefäßreifung als Strömungshindernis von der Verengung des Ductus abgelöst werden. So kommt es, daß bei 
gleich großen Shuntmengen der Widerstand in den Lungen meist kleiner ist als beim Ventrikelseptumdefekt und 
sogar große Shuntvolumina ohne wesentliche Pulmonaldruckerhöhung einhergehen. 


Verkleinert sich der Ductus nicht, so steigt der Strömungswiderstand im kleinen Kreislauf an und 


vermindert den Links-Rechts-Shunt; unter Umständen besteht nur noch ein systolisches Druckgefälle. 
Erreicht der Pulmonaldruck etwa die Hälfte bis Dreiviertel des Aortendruckes, so verschwindet auch 
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das kontinuierliche Geräusch (Ziegler). Wenn sich der pulmonale Widerstand dem Systemwider- 
stand nähert, tritt ein Rechts-Links-Shunt hinzu (Kreuzshuntsituation); wenn er ihn übersteigt, 
kehrt sich der Shunt um. Typisch für die Shuntumkehr ist, daß die Sauerstoffsättigung in der Femoral- 
arterie niedriger ist als in der Brachialarterie. Die Angleichung der Widerstände ist Folge einer Pulmonal- 
sklerose, seltener einer zusätzlichen peripheren Pulmonalstenose. Die Pulmonalsklerose kann bei 
einem weiten Ductus sekundär entstehen oder sich, unabhängig von der Weite des Ductus, direkt 
aus dem fötalen Gefäßbau heraus entwickeln. Dann nähert sich das Krankheitsbild mehr der primären 
pulmonalen Hypertension ohne kardiale Mißbildung. Seltener ist eine Druckminderung in der Aorta 
Ursache des Rechts-Links-Shuntes, so bei Atresien der Mitralis, der Aorta oder bei einer präduktalen 
Aortenisthmusstenose. Der Links-Rechts-Shunt fließt beim offenen Ductus Botalli von der Aorta 
über den Ductus und die Lungen in die linken Herzhöhlen. Das linke Herz ist volumenbelastet, die 
Lungendurchblutung vermehrt. Mit Zunahme des Pulmonalwiderstandes kommt eine Druckbelastung 
des rechten Ventrikels hinzu. 


Intrakardiale Defekte mit Pulmonalstenosen 


Die Kombination intrakardialer Septumdefekte mit Pulmonalstenosen ist die häufigste Kombination 
zweier Fehlbildungen, weshalb für sie, von der Anatomie ausgehend, bestimmte Krankheitsbenennungen 
eingeführt wurden: Bi-Tri-Tetra-Pentalogie von Fallot, Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose 
(s. Tabelle, 8. 27). Hämodynamisch handelt es sich bei allen diesen Vitien um nichts anderes als um 
intrakardiale Defekte mit einem pulmonalen Strömungshindernis (S. 29), wobei der Grad der Pul- 
monalstenose entscheidet, ob der Shunt von links nach rechts, in beiden Richtungen oder ausschließlich 
von rechts nach links fließt. Annähernd gleiche anatomische Verhältnisse können somit zu ganz unter- 
schiedlichen hämodynamischen Situationen und entsprechend zu verschiedenen klinischen Bildern 
führen. Damit über einen Vorhofseptumdefekt oder ein offenes Foramen ovale ein deutlicher Rechts- 
Links-Shunt auftritt, bedarf es einer Pulmonalstenose schweren Grades, da der Druck im rechten 
Vorhof erhöht sein muß (S. 31). Bei ausschließlichem Rechts-Links-Shunt über einen Ventrikel- 
septumdefekt findet man in der Regel eine anatomische Verengung des Ausflußtraktes des rechten 
Ventrikels mit oder ohne Pulmonalklappenstenose, seltener letztere allein. Es handelt sich dann 
entweder um eine leichtere Fallotsche Tetralogie, einen ‚‚azyanotischen Fallot“ oder um einen Ventrikel- 
septumdefekt mit Pulmonalstenose. Die leichten und azyanotischen Formen können aber auch durch 
eine geringere infundibuläre Einengung hervorgerufen werden, wie sie sich beim isolierten Ventrikel- 
septumdefekt manchmal im Laufe der Zeit entwickelt. Ein stärkeres Reiten der Aorta über dem Ven- 
trikelseptumdefekt begünstigt den Rechts-Links-Shunt. In extremen Fällen mit Hypoplasie des 
Infundibulum und der A. pulmonalis wird der Rechts-Links-Shunt sehr groß. Dies sind die Über- 
gangsformen zum Pseudotruncus. 


Solange der Links-Rechts-Shunt überwiegt, findet sich noch eine überwiegende Volumenbelastung, 
beim Vorhofseptumdefekt der rechten, beim Ventrikelseptumdefekt der linken Herzkammern. Bei 
beiden kommt eine Widerstandsbelastung der rechten Kammer hinzu, die mit der Schwere der Pul- 
monalstenose ansteigt, wobei gleichzeitig der Links-Rechts-Shunt und die Volumenbelastung abnehmen. 
Bei vorwiegendem Rechts-Links-Shunt steht die Widerstandsbelastung der rechten Kammer 
im Vordergrund, die Volumenbelastung verschwindet. Bei ausschließlichem Rechts-Links-Shunt sinkt 
das Kleinkreislaufvolumen unter die Norm; die linken Herzhöhlen sind weniger gefüllt und werden 
klein. So findet sich bei intrakardialen Defekten mit Pulmonalstenosen ein breites hämodynamisches 
Spektrum mit allen Übergängen von einer noch vermehrten Lungendurchblutung bis zur starken 
Verminderung, beim Ventrikelseptumdefekt von einer Volumenbelastung der linken Herzhöhlen bis 
zur Hypoplasie des linken Ventrikels. Die Pulmonalstenose schützt die Lungen vor einer Überflutung, 
so daß die Prognose speziell im Säuglingsalter zunächst gut ist. Mit dem Wachstum wird die Stenose 
relativ schwerer (8. 28), ein Rechts-Links-Shunt tritt auf oder nimmt zu. Fehlte anfangs die Zyanose, 
so macht sie sich jetzt bemerkbar; bestand sie schon, so wird sie intensiver. Da der Lungendurchfluß 
abnimmt, sinkt auch die Arterialisierung. Verlauf und Prognose werden immer mehr von der Hypox- 
ämie bestimmt. Ein offener Ductus Botalli oder eine kollaterale Lungendurchblutung über erweiterte 
Bronchialarterien kann den Lungendurchfluß noch etwas verbessern. Bei schweren Pulmonalstenosen 
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stehen jedoch von Anfang an Hypoxämie und Zyanose im Vordergrund. Fälle mit leichten Stenosen 
können bis ins mittlere Erwachsenenalter gut verlaufen und erst dann zyanotisch werden. 


Drehungs- und Septierungsstörungen der Aorta und A. pulmonalis 


Bleibt die spiralige Drehung des primitiven Gefäßrohres aus, so entspringt die Aorta aus dem rechten, 
die A. pulmonalis aus dem linken Ventrikel, und es liegt eine Transposition der großen Gefäße 
vor. Ein postnatales Leben ist nur möglich, wenn über eine Querverbindung zwischen den beiden 
getrennten Kreisläufen venöses Blut in die Lungen und arterialisiertes Blut in den großen Kreislauf 
gelangt. Demnach besteht immer ein Kreuzshunt, und alle vier Herzkammern sind belastet. Lebens- 
fähigkeit und -erwartung hängen von der Größe beider Shuntanteile ab, d.h. davon, wieviel venöses 
Blut in den Lungen arterialisiert wird und wieder in den großen Kreislauf gelangt. Bildet ein offener 
Ductus Botalli oder ein offenes Foramen ovale die Querverbindung, so ist die Lebenserwartung gering, 
da beide Öffnungen nicht groß sind und nur einen beschränkten Durchfluß gestatten. Zudem behält 
der offene Ductus Botalli, obwohl er lebensnotwendig ist, seine normale Obliterationstendenz bei, 
und das offene Foramen ovale läßt nur einen Shunt von rechts nach links zu. Nur selten besteht ein 
echter Vorhofseptumdefekt oder ein weiter Ductus Botalli. Eine etwas bessere Prognose haben Fälle 
mit einem Ventrikelseptumdefekt. Sie ist zunächst um so besser, je größer der Defekt ist. Bei sehr 
großen Defekten bis zum Single Ventricle mit großer und stark gefüllter A. pulmonalis und vermehrter 
zentraler Lungengefäßzeichnung wird die Prognose wieder schlechter, da Lungengefäßveränderungen 
im Sinne einer Pulmonalsklerose hinzukommen. Bestehen letztere schon im frühen Säuglingsalter 
oder sind die Lungen stark überflutet, so kann das Herz insuffizient werden. Ungünstig wirkt sich 
auch eine reitende Aorta aus, da hier der Septumdefekt meist groß ist und wohl viel Blut in den großen 
Kreislauf gelangt, jedoch zu wenig im kleinen arterialisiert wird. Günstiger ist eine reitende Pulmonal- 
arterie, da mehr Blut arterialisiert wird. Noch günstiger ist die Kombination einer Transposition mit 
einem Ventrikelseptumdefekt und einer Pulmonalstenose. Die PST drosselt den Lungendurchfluß und 
verhindert eine sekundäre Pulmonalsklerose. Andererseits gewährleistet sie, sofern die Stenose nicht 
hochgradig ist oder eine Pulmonalatresie besteht, eine ausreichende Arterialisierung. Solche Fälle 
erreichen das Kleinkindesalter und sind zudem operabel. Am günstigsten ist die hämodynamische Situa- 
tion, wenn die Pulmonalstenose mit einem großen Ventrikelseptumdefekt oder einem singulären Ven- 
trikel kombiniert ist, weil dann arterielles und venöses Blut am besten durchmischt wird und relativ 
viel arterialisiertes Blut in den großen Kreislauf gelangt. Diese Patienten können das Schulalter er- 
reichen oder noch älter werden. Ein leicht vermehrter Lungendurchfluß mit guter Durchmischung in 
den Kammern stellt demnach die beste hämodynamische Situation dar. 

Bei einer Transposition mit Trikuspidalatresie liegt das hämodynamische und prognostische 
Problem vor allem darin, wieviel venöses Blut in die linken Herzhöhlen bzw. in die A. pulmonalis und 
in die Lungen gelangt, d. h. wieviel arterialisiert wird. Der Ventrikelseptumdefekt ist in diesen Fällen 
meist groß und nähert sich dem single ventricle, so daß das Blut gut durchmischt wird. Entscheidend 
ist deshalb die Weite der interatrialen Verbindung, des Infundibulum und der pulmonalen Strombahn. 
Ungünstig sind wiederum die beiden Extreme einer Überflutung der Lunge und einer stark verminderten 
Lungendurchblutung. Im ersten Fall führen Pulmonalsklerose und Herzinsuffizienz, im zweiten Fall 
eine hochgradige Hypoxämie im frühen Säuglingsalter zum Tode. Am besten ist eine mittlere Situation 
mit einer mittelgradigen Pulmonalstenose, die eine Lungenüberfüllung verhindert, aber gleichzeitig 
einen ausreichenden Lungendurchfluß und eine genügende Arterialisierung sichert. Diese Patienten 
können das mittlere Erwachsenenalter erreichen. 

Bei inkompletter Septierung des primitiven Gefäßrohres entsteht ein Truncus arteriosus com- 
munis (Typ I—III). Immer ist ein Ventrikelseptumdefekt vorhanden, über dem der Truncus reitet. 
Die Pulmonalgefäße gehen entweder gemeinsam oder getrennt an verschiedenen Stellen aus dem 
Truncus ab. Die Himodynamik des Truncus ähnelt der eines großen Ventrikelseptumdefektes, da die 
Lungengefäße unter Systemdruck stehen und stark gefüllt sind. Deshalb bilden sich frühzeitig pulmo- 
nalsklerotische Veränderungen aus, und es kann schon im Säuglingsalter zur Herzinsuffizienz kommen. 
Patienten mit zusätzlicher Pulmonalverengung oder hohem pulmonalen Widerstand haben eine bessere 
Prognose. Infolge der vermehrten Lungendurchblutung ist auch die Arterialisierung gut. Wenn der 
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Truncus nicht sehr weit dextroponiert ist, kann deshalb die Zyanose zunächst fehlen: sie bildet sich 
aber meistens bald aus. Beiden Typen I-IIL ist die Lungendurchblutung in der Regel nicht vermindert, 
immer jedoch beim selteneren Typ IV, bei dem die Lungen nur durch Bronchialarterien versorgt 
werden. Hämodynamisch lehnt sich diese Form mehr an den Pseudotruncus an. Bei einem Truncus mit 
vermehrter Lungendurehblutung sind immer beide Herzseiten belastet, bei verminderter Lungendurch- 
blutung die rechte Kammer, wobei die linke sogar hypoplastisch sein kann. 


Hypoplasien und Atresien 


Bei den Hypoplasien und Atresien sind zwei Querverbindungen Voraussetzung für die Lebensfähigkeit: 
eine vor dem hypoplastisch-atretischen Bezirk, die das Blut zur intakten Herzseite leitet, und eine 
zweite nach dem hypoplastisch-atretischen Bezirk, die das Blut auf die kranke Seite zurückführt. Bei 
einer Trikuspidal- und Mitralatresie muß vor dem Hindernis immer ein Vorhofseptumdefekt ( bei der 
Trikuspidalatresie häufig nur ein offenes Foramen ovale) vorhanden sein. Nach dem Hindernis gelangt 
das Blut über einen Ventrikelseptumdefekt oder einen offenen Ductus Botalli wieder in den kleinen 
bzw. großen Kreislauf. Zur Umgehung von Atresien der Semilunarklappen kommt auch ein Ventrikel- 
septumdefekt in Betracht; zurückfließen kann das Blut nur über einen offenen Ductus Botalli. Wenn 
der Umgehungsshunt nur über ein kleines Foramen ovale (Trikuspidalatresie) oder über einen kleinen 
Vorhofseptumdefekt, der Rückfluß nur über einen offenen Ductus Botalli möglich ist, wie meist bei 
der Pulmonal-, Aorten- und Mitralatresie, so ist die Prognose sehr schlecht. Der Tod tritt dann infolge 
der Obliteration des Ductus Botalli fast immer schon in der frühesten Säuglingszeit ein. Günstiger ist die 
Prognose der Trikuspidalatresie, weil beiihr in den meisten Fällen ein Ventrikelseptumdefekt vorhanden 
ist. Die Prognose hängt dann vom Grad der Lungendurchblutung ab. Sie ist schlecht in den beiden 
extremen Situationen einer starken Verminderung (hochgradige Pulmonalstenose-atresie) und einer 
starken Vermehrung (großer Ventrikelseptumdefekt ohne Pulmonalstenose). Beide Varianten führen 
schon im frühen Säuglingsalter zum Tode. Besser sind die Lebenserwartungen bei Kombination mit 
einer mittelgradigen Pulmonalstenose, die einen leicht vermehrten Lungendurchfluß zuläßt. Diese 
Kinder können das Schulalter, seltener das Erwachsenenalter erreichen. Die Hypoplasien bzw. Atresien 
einer Seite kommen kombiniert vor. Gleichzeitig kann die entsprechende Kammer hypoplastisch 
sein. Bei der Aortenatresie besteht in über der Hälfte der Fälle eine Fibroelastose. 
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Unter einer abnormen Widerstands- oder Volumenbelastung formen sich die Herzkammern und großen 
Gefäße um. Die Umformung beruht auf Änderungen der Muskelmasse bzw. Wandbeschaffenheit und 
des Blutvolumens. Die drei pathologisch-anatomischen Reaktionen auf die veränderte Hämodynamik 
sind: Hypertrophie, Dilatation und Atrophie. Die Hypertrophie der Ventrikel ist bei Widerstands- 
belastung konzentrisch und ändert deshalb an der Größe und Form der Ventrikel nichts oder nur 
wenig, solange keine Dilatation hinzukommt. Diese macht sich erst bei hochgradiger Widerstands- 
belastung oder bei insuffizientem Myokard bemerkbar. Die Dilatation bei Volumenbelastung betrifft 
alle Dimensionen der Herzhöhlen und führt zu einer mehr gleichmäßigen, allseitigen Vergrößerung. 
Sie kann Folge sein einer vermehrten Füllung durch ein Shuntblut (Querverbindungen) oder Pendel- 
blut (Klappeninsuffizienz). oder eines vermehrten Restblutes (Sportherz: Reindell: Kontraktions- 
insuffizienz). Die Dilatation kann tonogen oder myogen, kompensiert oder dekompensiert sein und 
ist oft mit einer gewissen Hypertrophie verbunden. Die Atrophie entsteht, wenn bei vermindertem 
Blutzufluß die Förderleistung der Kammer herabgesetzt ist. Dabei wird die Herzhöhle kleiner und ihre 
Wand dünner. Bei der Belastung der Vorhöfe steht die Dilatation und damit die Vergrößerung im 
Vordergrund, da eine Wandhypertrophie nur in geringem Maße möglich ist. An den großen Gefäßen 
führen Druck- und Volumenbelastung zur Dilatation, also zur Kaliberzunahme. Bei der Druckbelastung 
kommen degenerative Wandveränderungen hinzu. Die Herzumformung geht mit Lageänderungen 
und Rotationsbewegungen des Herzens einher, da die belasteten und vergrößerten Herzkammern die 
normalen oder verkleinerten verdrängen. Umformung und Rotation folgen bestimmten hämo- 
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Rechtsrotation Normallage Linksrotation 


Abb. 6 Abb. 7 Abb. 8 


Abb. 6—8. Hämodynamische Rotation des Herzensnach rechts oder links. Oben: Frontalansicht; rechter 
Ventrikel und Pulmonalarterie schraffiert, vom rechten Ventrikel überlagerte Partien des linken gestrichelt begrenzt. 
Unten: Seitenansicht; vom linken Ventrikel überlagerte Partien des rechten kariert gezeichnet, Septumlage dadurch 
erkennbar. Vgl. auch Abb. 66. 

Abb. 7. Normallage. Das Septum steht etwa in einem Winkel von 45 Grad. 

Abb. 6. Rechtsrotation (Linksbelastung). Frontal: Infundibulum nach rechts gerichtet; der linke Ventrikel 
nimmt einen größeren Anteil an der Vorderfläche des Herzens ein, der rechte ist nach rechts gedrängt. Seitlich: Der 
linke Ventrikel reicht weiter nach vorne und überlagert den rechten mehr. Das Septum nähert sich der Sagittalebene, 
ist seitlich mehr in Aufsicht getroffen. 

Abb. 8. Linksrotation (Rechtsbelastung). Frontal: Infundibulum links randbildend, Vorderfläche des Herzens ganz 
vom rechten Ventrikel gebildet. Seitlich: Der rechte Ventrikel ist eiförmig und verdrängt den linken nach hinten. Das 
Septum liegt.in der Transversalebene, steht steil und ist fast im Profil getroffen. 


dynamischen Gesetzen und führen zu bekannten Veränderungen des Herzschattens in den verschie- 
denen Projektionen (Holzmann, Zdansky, Schwedel, Thurn, Künzler und Schad). 


Hämodynamische Rotation 

Beide Ventrikel vergrößern sich hauptsächlich nach links. Da sich der rechte Ventrikel nach vorne 
nur wenig ausdehnen kann, muß er bald den linken verdrängen. Dieser kann sich dagegen sowohl nach 
dorsal wie nach lateral ausbreiten und verlagert den rechten erst, wenn er stärker vergrößert ist. Bei 
einer Rechtsbelastung rotiert demnach das Herz nach links, von unten betrachtet im Uhrzeigersinn 
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Abb. 9—10. Rotation des 
Herzens um die Transver- 
salachse. Oben: Frontalan- 
sicht; rechter Ventrikel und 
Pulmonalarterie schraffiert, 
vom rechten Ventrikel überla- 
gerte Partien des linken gestri- 
chelt begrenzt. Unten: Seiten- 

s ansicht; vom linken Ventrikel 
überlagerte Partien des rechten 
kariert gezeichnet, Septumlage 
dadurch erkennbar. 


Abb. 9. Kombinierte Bela- 
stung (DB+ PST): Links Vo- 
lumen-, rechts Druckbelastung. 


Rechter Ventrikel ganz links 
randbildend, aber von dem 
linken Ventrikel stark nach 
vorne oben gehoben (Seiten- 
nach rechts rotiert (offene Aor- 

IN tenschlinge). 

N N Abb. 10. Kombinierte Be- 

\% N lastung (ASD + DB): Rechts 
links nur geringe Volumenbe- 

y lastung (Kreuzshunt). Rechter 

links randbildend. Herz nach 
links rotiert (geschlossene Aor- 
durch den dilatierten rechten 
stark nach hinten oben gehoben 


volumendilatierten größeren 

bild!). Das Herz ist auch etwas 

Volumen- und Druckbelastung, 
7) 

Ventrikel dilatiert und ganz 

tenschlinge). Linker Ventrikel 

(Seitenbild!). 


Abb. 9 Abb. 10 


(UZS), bei einer stärkeren Linksbelastung nach rechts, im Gegenuhrzeigersinn (GUZS). Durch die 
Linksrotation wird der linke Ventrikel nach hinten, der linke Vorhof etwas nach rechts verlagert. 
Bei der Rechtsrotation rückt der rechte Ventrikel nach rechts und der rechte Vorhof etwas nach 
hinten (Abb. 6-8). - 


Die Bewegungen des Herzens sind in bestimmte Bahnen gelenkt, weil das Herz am Gefäßstiel, besonders an den Vv. 
cavae und der Umschlagsfalte des Perikards, fixiert ist. Wie bei tiefer Atmung oder während der kindlichen Ent- 
wicklung (S. 21f.), kommt es bei hämodynamischer Belastung zu einer zusammengesetzten Bewegung der beweg- 
lichen Herzteile. Das Herz schwenkt vor allem um eine Achse, die am oberen Ende der Aorta ascendens links von der 
V. cava cranialis beginnt und hinter der Aorta ascendens zur Vorderwand des linken Vorhofs und zu den basisnahen 
dorsalen Partien des Ventrikelseptum zieht. Diese Achse verläuft steil und liegt relativ dorsal, etwa am Übergang 
des mittleren in das dorsale Drittel des Thoraxtiefendurchmessers. Die am weitesten von der Rotationsachse ent- 
fernten Herzteile verlagern sich am meisten. Dies betrifft vor allem den Spitzenbereich beider Ventrikel, das musku- 
läre Septum interventriculare (vgl. Initialvektor S. 90 und Abb. 66) und die rechte Ausflußbahn. Gleichzeitig mit 
der Schwenkung des Kammerkegels um die beschriebene Achse nach links oder rechts rotiert das Herz etwas um seine 
Längsachse (Basis-Spitze), von der Herzspitze aus betrachtet im Uhrzeiger- oder Gegenuhrzeigersinn. Die Aorta 
(Abb. 11 und 12) und der Anfangsteil der A. pulmonalis beteiligen sich an der Rotation und verändern dabei ihre 
Lage. Hinter dem fixierenden Gefäßstiel, d.h. auf der anderen Seite der Rotationsachse, befindet sich als einzige 
Herzkammer der linke Vorhof. Da er nahe der Achse liegt, verschiebt er sich nur wenig und gegensinnig zu den ven- 
tralen Herzpartien. Das Gefäßband kann durch die Verlagerungen etwas gestaucht, deformiert und verzogen werden. 


Der Rotationsgrad steht mit der Größe der Herzkammern und der Schwere der Belastung in 
Beziehung und ist auf dem biplanen Angiokardiogramm an der Lage des Septum interventrieulare 
gut festzustellen. Die Rechtsbelastung hat eine größere Rotationstendenz als die Linksbelastung, die 
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Volumenbelastung eine stärkere als die Druckbelastung. Solange nur eine Seite belastet und die 
andere normal ist, nimmt die Rotation mit der Belastung zu. Bei Hypoplasie einer Seite oder bei sehr 
starker Volumenbelastung ist die Rotation besonders ausgeprägt. Es kommt dann außerdem eine 
Drehung um die Transversalachse hinzu, wobei die nicht oder weniger belastete bzw. hypoplastische 
Herzseite gehoben und die Herzspitze nach ventral oder dorsal verlagert wird (Abb. 9 und 10). Bei 
doppelseitiger Belastung können sich die entgegengesetzten Rotationstendenzen teilweise oder ganz 
aufheben. Steht die eine Herzseite unter Volumen-, die andere unter Druckbelastung, so bestimmt 
meistens die volumenbelastete Seite die Rotation. Liegt eine beidseitige Volumenbelastung vor, so 
rotiert das Herz in Richtung der hämodynamisch weniger belasteten Seite. Bei Vitien mit gekreuztem 
Shunt kann man aus dem Rotationsgrad erkennen, welche Kammer größer sein muß und welche 
Shuntrichtung überwiegt. 

Eine leichte Rotation muß die Konturen des Herz- und Gefäßbandschattens nicht verändern. Eine stärkere 
Rotation führt aber meistens zu typischen Zeichen an der Herzsilhouette in den verschiedenen Projektionen. Bei 
Vergrößerung nur eines Ventrikels muß die dorsoventrale Herzsilhouette nicht breiter werden, weil durch eine gleich- 
zeitige Rotation der nichtvergrößerte Ventrikel vom linken Herzrand weggedreht und sein Platz vom vergrößerten 
Ventrikel eingenommen werden kann. Eine normale Herzbreite auf dem Frontalbild schließt demnach eine Ventrikel- 
vergrößerung nicht aus (Thurn). Entscheidend ist, wie groß die Anteile beider Ventrikel an der Vorderfläche des 
Herzens sind, d.h. wo sich der Sulcus longitudinalis anterior befindet. Dieser ist nach Zdansky im Leerbild zu 
konstruieren, indem man den Buckel des Conus pulmonalis bis zum Zwerchfell linkskonvex verlängert. Beim Kind 
ist dies nicht möglich, da die linke Kontur meist noch nicht differenziert ist. Während des Herzkatheterismus ist die 
Querdimension der Ventrikel durch Vorschieben des Katheters bis zur septalen Begrenzung der rechten Kammer 
zu bestimmen. Die Tiefendimension der Ventrikel ist jedoch auch mit dieser Methode nicht gut zu erfassen. Auf dem 
biplanen Angiokardiogramm dagegen werden alle Dimensionen der Herzhöhlen synchron dargestellt und die Lage- 
beziehungen exakt aufgezeigt. Es eignet sich deshalb besonders gut zum Studium der Herzumformung und Rotation. 
Folgende Veränderungen des Herzschattens auf dem Frontalbild sind für die Rotation charak- 
teristisch: Die am weitesten ventral gelegene Herzspitze wird entweder aus dem Zwerchfellschatten 
herausgehoben (Linksrotation) oder vermehrt in ihn hineingesenkt (Rechtsrotation) (Abb. 6-8). Ist 
das Herz auch um die Transversalachse gekippt, so wird die Herzspitze in den Herzschatten „hinein- 
gehoben“, und der Spitzenbereich rundet sich (Abb. 9 und 10). Zur Rundung der Herzspitze kommt 
es auch bei Hypertrophie oder Dilatation. Die Herztaille wird bei der Linksrotation durch den Conus 
pulmonalis ausgefüllt; bei der Rechtsrotation dagegen wird sie tiefer und der Anfangsteil des Pulmonal- 
arterienstammes nach medial verlagert. Die Aorta ascendens rotiert mit, d.h. bei der Linksrotation 
schließt sich die Aortenschlinge, bei der Rechtsrotation öffnet sie sich. Bei der Linksrotation wird der 
Sagittaldurchmesser des Herzens größer, weil der linke Ventrikel nach hinten gedrängt wird, bei der 
Rechtsrotation der Transversaldurchmesser, weil der rechte Ventrikel nach rechts verlagert wird. In 
diesem Fall deutet eine Rechtsverbreiterung nicht auf eine Rechtsbelastung. Zu einer starken bis 
extremen Querverbreiterung des Herzens kommt es bei kombinierter beidseitiger Belastung. Die 
Rotationen heben sich dann ganz oder größtenteils auf, und beide Ventrikel dehnen sich weit nach links 
aus, da sie sich gegenseitig nicht verdrängen können. Bei der häufigsten Kombinationsform einer links- 
seitigen Volumenbelastung mit einer rechtsseitigen Druckbelastung infolge Links-Rechts-Shuntes 
wird mit zunehmendem Shunt das Herz immer größer. Nehmen die rechtsseitige Widerstandsbelastung 
und die Größe der rechten Kammer zu, so bleibt das Herz zunächst noch groß. Es wird aber kleiner, 
wenn der Links-Rechts-Shunt abnimmt und die Linksrotation einsetzt (S. 224 u. Abb. 133). 


Ventrikel 

Bei leichter oder mittelgradiger Widerstandsbelastung infolge einer Stenose oder Gefäßsklerose 
überwiegt die konzentrische Hypertrophie, bei der das Herz eine fast normale Konfiguration beibehält. 
Es verlängern sich lediglich etwas die Ausflußbahnen, später auch die Einflußbahnen. Bei schwerer 
Widerstandsbelastung macht sich auch eine Dilatation bemerkbar (vermehrtes Restblut), so daß 
das Herz größer wird. Die Widerstandsdilatation ist jedoch meistens geringer als die Volumendilatation, 
das Herz dementsprechend nicht so groß wie bei letzterer. Widerstandserhöhung und Ausweitung 
der Herzkammern gehen wegen individueller Unterschiede in der Reaktion, Leistung und Anpassung 
des Herzmuskels nicht ganz proportional. Eine starke und progrediente Ausweitung des Herzens bei 
Widerstandsbelastung spricht, besonders im Säuglingsalter, für eine myogene Dilatation infolge Herz- 
insuffizienz. 
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Bei einer diastolischen Volumenbelastung mit Füllungsdilatation der Ventrikel durch ein Shuntblut 
bestehen Beziehungen zwischen Herzgröße und Shuntmenge, da sich das Herz von Anfang an in allen 
Dimensionen weitet. Große Shuntmengen können zu enormer Herzvergrößerung führen. Allerdings 
ist dann kaum zwischen einer noch tonogenen und einer beginnenden myogenen Dilatation zu unter- 
scheiden. Es bestehen auch keine festen Beziehungen zwischen dem Grad der Dilatation und der 
Leistungsfähigkeit des Myokards. Die myogene Dilatation an sich ist nach Zdansky trotz vermin- 
derter Kraftreserve und eingeschränkter Akkomodationsbreite noch kompensiert (kompensierte Links- 
und Rechtsinsuffizienz). Wenn sich Zeichen der Rückstauung (Lunge, Leber) einstellen, geht sie in eine 
dekompensierte myogene Dilatation über. Eine progrediente Herzvergrößerung mit Zunahme der 
Vorhofgröße, Hilusdichte und -größe und Verbreiterung des Cavaschattens sowie Steigerung des Fül- 
lungsdruckes spricht für eine Herzinsuffizienz. 


Der rechte Ventrikel vergrößert sich bei einer Widerstandsbelastung zuerst in der Längsdimension; 
die Ausflußbahn wird länger, die A. pulmonalis nach kranial verlagert (Abb. 74). Auf dem Frontalbild 
wird die Taille dadurch vermehrt ausgefüllt und der Conus pulmonalis mit seinem klappennahen Teil 
links randständig. Auf dem Seitenbild erkennt man unter Umständen die vermehrte Rundung der 
hypertrophischen Vorderwand an ihrer breiteren Kontaktfläche mit der Thoraxwand. Nimmt die 
Widerstandsbelastung zu, so verlängert sich auch die Einflußbahn; der Spitzenbereich senkt sich 
tiefer in den Zwerchfellschatten. In diesem Stadium muß das Herz noch nicht rotieren. Die Taille 
kann erhalten bleiben, besonders wenn das Zwerchfell tief steht. Es kann sich dann ein ähnliches Bild 
ergeben wie bei einer Linksbelastung mit Verlängerung des Spitzenbereichs des linken Ventrikels 
(Abb. 238). Bald setzt jedoch eine Rotation nach links ein (Querdehnung der Kammer), wodurch der 
Conus pulmonalis von kranial her zunehmend links randbildend wird. Der linke Ventrikel wird vom 
Herzrand nach hinten abgedrängt und sein Anteil an der Vorderfläche des Herzens vom rechten ein- 
genommen. Aus diesem Grund muß das Herz zunächst nicht querverbreitert sein. Bei stärkerer Wider- 
standsbelastung tritt jedoch eine zunehmende Dilatation und Querverbreiterung mit stärkerer Rotation 
des Herzens im Uhrzeigersinn auf (Abb. 8). Der ganze Conus pulmonalis wird links randbildend und 
füllt die Herztaille aus. Das linke Herzohr ist vom Herzrand nach hinten abgedrängt, und der Pulmonal- 
stamm kann stärker vorspringen. Die Herzspitze wird vom rechten Ventrikel gebildet. Auf dem Seiten- 
bild erkennt man die vergrößerte Tiefendimension des Herzens; das Septum interventrieulare und der 
linke Ventrikel sind nach hinten gedrängt; letzterer füllt den Retrokardialraum hinter der Cavaachse 
vermehrt aus (8. 61) und ist scheinbar vergrößert. Das Septum interventriculare ist zunächst noch 
nach vorne gerichtet. Bei starker Linksrotation wird es auf dem Seitenbild jedoch annähernd im 
Profil getroffen, beide Ventrikel liegen hintereinander, und das Infundibulum ist schon etwas nach 
hinten verlagert. Auf dem a.p. Angiokardiogramm gleicht der rechte Ventrikel einem normalen linken. 
Wenn gleichzeitig die rechte Ausflußbahn hypoplastisch ist, wie bei einer schweren Fallotschen Tetra- 
logie, so ist der Hauptstrom im rechten Ventrikel zur Aorta hin gerichtet. Die Taille ist wegen der 
Hypoplasie des randbildenden Conus leer und kann bis zum Wirbelsäulenrand reichen. Es entsteht 
eine „pseudoaortale Konfiguration“ (Abb. 165). Auf dem Seitenbild erkennt man manchmal im 
Infundibulumbereich oberhalb einer stark gewölbten, hypertrophischen rechten Kammer eine Aus- 
sparung. Das Septum ist entweder im Profil getroffen oder bei hypoplastischem linken Ventrikel nach 
hinten geneigt, der linke Ventrikel nach hinten gedrängt. Bei diastolischer Volumenbelastung wird 
das Herz auf dem Frontalbild sehr bald verbreitert, da sich alle Dimensionen der rechten Kammer 
vergrößern. Auch die Rotation setzt früh ein (Abb. 90). Das Herz wird groß und plump und mehr 
mitralkonfiguriert. Seine Form ändert sich vor allem auch dadurch, daß der normalerweise im Neben- 
schluß liegende Spitzenbereich des rechten Ventrikels in die Ausflußbahn einbezogen wird (S.9). 


Der linke Ventrikel vergrößert sich bei einer Widerstands- oder Volumenbelastung in Richtung 
seiner Längsachse und in der Tiefendimension. Auf dem Frontalbild senkt sich zunächst der Spitzen- 
bereich vermehrt in den Zwerchfellschatten, da sich die Ein- und Ausflußbahn verlängern. Auf dem 
Seitenbild lädt der linke Ventrikel unterhalb des linken Vorhofs stärker in den Retrokardialraum 
aus (Abb. 22). Das Herz ist in der Frontalansicht kaum verbreitert, höchstens der Kammerbogen 
kräftiger gerundet. Mit zunehmender Belastung wird der Kammerkegel jedoch breiter (Querdehnung). 
Der linke Ventrikel buchtet sich dann im oberen Teil des Kammerbogens schulterförmig aus, und es 
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entsteht die aortale Konfiguration (Abb. 107). Hinzu kommt eine Rotation des Herzens nach rechts, die 
allerdings nie das Ausmaß der Linksrotation bei einer Rechtsbelastung erreicht, da der linke Ventrikel 
sich ungehindert nach der Seite und nach hinten entwickeln kann (Abb. 6). Der vergrößerte und 
rotierte linke Ventrikel nimmt einen größeren Anteil der Vorderfläche des Herzens ein. Der rechte 
Ventrikel wird nach rechts, bei starken Graden auch etwas nach kranial gedrängt (leichte Kippung 
um die Transversalachse). Der Conus pulmonalis wird in der d.v. Projektion zur Wirbelsäule hin ver- 
lagert, ist steil gestellt und kommt mehr in die Mitte des Herzschattens zu liegen. Der rechte Vorhof 
kann nach rechts und hinten gedrängt, der Herzschatten dadurch rechtsverbreitert sein, so daß eine 
Rechtsbelastung vorgetäuscht wird. Der vordere Teil des Kammerseptums rückt mehr zur medianen 
Sagittalebene hin; die Herzspitze ist nach medial verlagert, was zur Rundung des Spitzenbereiches 
beiträgt. Der untere Teil des Kammerbogens wird steiler, der obere flacher, wodurch die oben erwähnte 
„Schulter“ entsteht. Der linke Ventrikel weitet sich auch nach medial aus, wobei sich das Septum nach 
rechts ausbuchtet (Bernheim-Syndrom). Die aortale Konfiguration bleibt bestehen, solange die 
Taille erhalten ist, d.h. bei reiner linksseitiger Widerstandsbelastung und bei Aorteninsuffizienz. 
In diesen Fällen ist zudem die Aorta ascendens häufig erweitert. Sie wird am rechten Gefäßbandrand 
prominent, wozu auch die Rotation beiträgt. Dies verstärkt den Eindruck der aortalen Konfiguration. 
Besteht jedoch eine Volumenbelastung der linken Herzhöhlen durch einen Links-Rechts-Shunt (DB, 
VSD), so ist die A. pulmonalis erweitert, der rechte Ventrikel infolge zusätzlicher rechtsseitiger Druck- 
belastung ebenfalls vergrößert und das Infundibulum nach links verlagert (Abb. 147). Dadurch wird 
die Herztaille ausgefüllt, so daß die aortale Konfiguration verschwindet. Das gleiche gilt für Mitral- 
fehler, wenn der stark vergrößerte linke Vorhof und das linke Herzohr zusammen mit dem Infundi- 
bulum und Pulmonalisstamm (zusätzliche Rechtsbelastung) die Taille ausfüllen. Dann entsteht eine 
mitrale Konfiguration. 


Vorhöfe 


Die Vorhöfe können wie die Ventrikel durch erhöhten Druck oder vermehrtes Volumen belastet sein. 
Im Falle der Druckbelastung muß der Vorhof zur vollständigen Füllung eines hypertrophischen Ven- 
trikels einen erhöhten Druck aufbringen (Vorhofkontraktionswelle, enddiastolischer Druckgradient, 
8.31) (Bayer, Loogen, Wolter). Die Volumenbelastung des Vorhofs kann Folge eines vermehrten 
Restblutes (Stenosen der AV-Klappen) oder Shuntblutes (ASD, Lungenvenentransposition) sein. 
Die Vorhofwand kann nur begrenzt hypertrophieren. Bei stärkerer Belastung überwiegt die Dilatation. 
Der Mehrleistung sind somit relativ enge Grenzen gesetzt, so daß von einem gewissen Belastungsgrad 
an die Vorhöfe mehr zum Depotorgan werden. Dilatation und Druckverhältnisse hängen davon ab, 
wieviel Blut durch ein offenes Foramen ovale bzw. einen Vorhofseptumdefekt oder durch Rück- 
stauung in die Lungen, Leber und großen Venen (S.31) ausweichen kann. Demnach besteht keine 
enge Relation zwischen der Vorhofgröße und der hämodynamischen Belastung. Im allgemeinen führt 
jedoch, wie bei den Ventrikeln, eine Volumenbelastung zu einer stärkeren Vergrößerung als eine Druck- 
belastung. Die hämodynamische Rotation beeinflußt auch die Lage der Vorhöfe, wenn auch in ge- 
ringerem Maße als die der Ventrikel, da die Vorhöfe der Rotationsachse näher liegen (8.37). Ein 
reiner Rotationseffekt auf die Vorhöfe findet sich jedoch nur, wenn vorwiegend die Ventrikel belastet 
sind. Sind auch die Vorhöfe vergrößert, dann dehnen sie sich dahin aus, wo sie noch Platz finden. Bei 
der Rotation wird, von vorne betrachtet, der rechte Vorhof gleichsinnig mit dem rechten Ventrikel, 
der linke Vorhof jedoch gegensinnig zum linken Ventrikel verlagert, da er hinter der Rotationsachse 
liegt. Bei einer stärkeren Linksrotation des Herzens (Rechtsbelastung) wird der linke Ventrikel nach 
hinten, der linke Vorhof nach hinten, rechts und oben gedrängt. Dies kann zu einer Impression und 
leichten Rechtsverlagerung des Ösophagus führen. Bei der in der Regel geringeren Rechtsrotation 
wird der rechte Ventrikel nach rechts, der rechte Vorhof nach rechts und hinten gedrängt. Der linke 
Vorhof rotiert kaum, da der nach hinten vergrößerte linke Ventrikel ihn in seiner Position hält. Bei 
Hypoplasie einer Kammer kann der vorgeschaltete Vorhof deren Platz einnehmen. 


Der rechte Vorhof vergrößert sich vor allem nach rechts und vorne. Sein Anteil an der Vorderfläche 
des Herzens wird dann größer. Er buchtet vermehrt nach rechts aus und reicht mit dem Herzohr 
weiter nach kranial und vorne. Der rechte Herzbogen des Frontalbildes ist stärker gerundet und nach 
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oben verlängert. Der rechte Vorhof kann sich auch etwas nach dorsal ausdehnen. Dies erkennt man 
auf der seitlichen oder schräglinken Ansicht daran, daß er hinter der Cavaachse nach dorsal ausbuchtet. 
Bei extremer Vergrößerung des Vorhofs oder bei Kombination mit einer Hypoplasie der rechten Kammer 
(Trikuspidalatresie) wird die Trikuspidalebene in der Frontalansicht vom linken Wirbelsäulenrand weg 
nach links verlagert. Das Herz wird durch den verdrängten rechten Ventrikel unter Umständen auch 
nach links verbreitert und der linke Ventrikel nach links hinten gedrängt. Bei starker Rechtsrotation 
dagegen wird die Trikuspidalebene etwas nach rechts verlagert und mehr in der Aufsicht getroffen. 


Der linke Vorhof vergrößert sich zunächst nach dorsal ins hintere Mediastinum zwischen beide 
Hauptbronchien, bei stärkeren Graden auch nach rechts, weniger nach links. Der Ösophagus wird 
eingedellt und verlagert (S. 84). Der vergrößerte linke Vorhof kann in der Frontalansicht innerhalb 
des Schattens des rechten Vorhofs als Doppelkontur sichtbar werden, dessen Kontur überragen oder 
bei starker Vergrößerung den ganzen rechten Herzrand bilden (Abb. 14). Seltener vergrößert er sich 
bei den angeborenen Herzfehlern nach links in die Herztaille oder dem Zwerchfell zu. Mit dem linken 
Herzohr kann er dann die Herztaille ausfüllen oder sogar vorwölben. 


Große Gefäße 


Die angeborenen Herzfehler führen oft zu abnormen Durchblutungs- und Druckverhältnissen in beiden 
Kreisläufen. Das Kaliber und die Pulsationen der Aorta und A. pulmonalis hängen von den Strömungs- 
bedingungen, dem Schlagvolumen und der Höhe der Druckwerte ab. Ursprung und Anfangsteil beider 
Gefäße werden bei der hämodynamischen Rotation des Herzens verlagert (S. 37). Davon zu unter- 
scheiden ist ein abnormer Gefäßverlauf bei Fehlanlage (Dextro-Sinistro-Transposition). Die Größen- 
verhältnisse, Kaliberschwankungen und Lageänderungen erlauben demnach nicht nur Rückschlüsse 
auf die Hämodynamik, sondern oft auch auf die zugrunde liegende Anomalie. Eine besondere Lage 
oder Rotation der großen Gefäße erkennt man manchmal schon auf Leerbildern, wenn man das 
Gefäßband in den verschiedenen Projektionen vergleicht. Eine genaue Analyse erlaubt jedoch in den 
meisten Fällen nur das biplane Angiokardiogramm, da es nicht nur den Verlauf, sondern vor allem 
auch die Beziehung der Gefäßwurzeln zum Septum interventrieulare zeigt (Abb. 11,12). Diese ist 
bei der Dextro-, Sinistro- und Transposition der Aorta oder A. pulmonalis grundlegend verändert, 
nicht dagegen bei der hämodynamischen Rotation. Bei abnormem Ursprung ist der Anfangsteil der 
großen Gefäße in der sagittalen Ebene mehr verlagert als in der transversalen, weil es infolge der 
Rechtsbelastung zu einer Linksrotation kommt und das Septum interventrieulare näher der Trans- 
versalebene steht. Deshalb ist die Beziehung der Semilunarklappenebene zum Septum interventrieulare 
am besten auf dem seitlichen Füllungsbild zu erkennen. Dagegen können Verlagerungen der beiden 
großen Gefäße auf dem Frontalbild nach links oder rechts auch Folge einer hämodynamischen Rotation 
sein, die sich entsprechend den Lageänderungen der Ventrikelausflußbahnen mehr in dieser Ebene 
auswirkt. 

Die Aortenschlinge steht bei der normalen Linkslage der Aorta descendens in einem Winkel von 
25—30 Grad zur Sagittalebene und ist leicht nach links geöffnet (Abb. 11c). Liegt der Ascendensteil 
weiter rechts, so öffnet sich die Schlinge; liegt er weiter links, so schließt sie sich. Die Lage des Aorten- 
scheitels ändert sich dabei nur wenig, wenn nicht gleichzeitig die Aorta descendens in der Mittellinie 
oder am rechten Wirbelsäulenrand verläuft (hohe Rechtslage). So sind jenach Lage der Aorta ascendens 
alle Übergangsformen von einem weit nach links offenen, mehr schräg eingestellten Aortenbogen 
über einen geschlossenen, sagittal stehenden in einen sogar leicht nach rechts offenen Bogen möglich. 
Beim Arcus aortae dexter ist die Aortenschlinge sagittal eingestellt oder mehr oder weniger weit nach 
rechts geöffnet (Abb. 52, 157). Das weiteste Spektrum zeigt die Transposition, bei der je nach Grad 
der Anteposition und Herzrotation alle Übergangsformen von einer weit nach links bis weit nach 
rechts offenen Schlinge vorkommen (Abb. 12c). Bei einer identischen Form der Aortenschlinge im 
Frontalbild kann der Ascendensteil in der Sagittalebene in verschiedener Tiefe liegen. Dies ist auf dem 
Seitenbild zu erkennen (vgl. Abb. 11a und b, 12a und b). Eine Dextroposition der Aorta kann auf 
dem Frontalbild, wie eine Linksbelastung mit Rechtsrotation, zu einer weit nach links geöffneten 
Aortenschlinge führen (Abb. 11a, b). Die Dextroposition ist sicher, wenn man an anderen Zeichen die 
obligate Rechtsbelastung bzw. Linksrotation erkennt. Umgekehrt kann eine transponierte Aorta, 
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Dextroposition Rechtsrotation Normallage 


Abb. 11a Abb. 11b Abb. 11e 


Abb. 11. Rechtsverlagerung der Aorta asc. Oben Frontalansicht, unten Seitenansicht. Beachte die verschie- 
denen Grade der Rechtsverlagerung und die Weite der Aorta asc. sowie die Beziehungen der Aortenschlinge zur 
Wirbelsäule und zum Septum interventriculare. Vgl. auch Abb. 12. 


Abb. 11a. Dextroposition. Frontal: Weite Schlinge durch Dextroposition der Aorta asc. (Tetralogie). Seitlich: 
Zu 50%, reitende Aorta asc., Verlagerung nach ventral. 


Abb. 11b. Reehtsrotation. Frontal: Weite Aortenschlinge durch Rechtsrotation (Linksbelastung durch sub- 
ein Reiten der Aorta, leichte Verlagerung nach ventral. 


valvuläre Aortenstenose). Seitlich: 


Abb. Ile. Normallage: Aortenschlinge frontal etwa in einem Winkel von 25—30 Grad zur Sagittalebene stehend. 


genauso wie eine Rechtsbelastung mit starker Linksrotation, eine Sagittalstellung der Aortenschlinge 
hervorrufen (Abb. 12a, b). Ist eine stärkere Linksrotation ausgeschlossen, muß es sich um eine Trans- 
position handeln. Das Seitenbild bringt immer die Lösung: Bei Linksrotation rückt auch der Aorten- 
ursprung nach dorsal, bei Anteposition nach ventral. Bei Rechtsrotation wird die Aortenwurzel 
nur wenig nach vorne, bei Dextroposition mit Linksrotation dagegen deutlich nach vorne verlagert. 
Auf dem dorsoventralen Leerbild ist die noch dünnwandige kindliche Aorta nur dann gut zu erkennen, 
wenn sie am Gefäßband rechts oder links vorbuchtet, d.h. in den extremen Positionen, oder wenn 
sie dilatiert und elongiert ist. In den mittleren Positionen befindet sich besonders der Ascendensteil 
innerhalb des Mittelschattens und ist nicht zu differenzieren. Dies ist dann manchmal auf seitlichen 
oder schrägen Bildern möglich. Ist eine Rechtsrotation wahrscheinlich und fehlt die Ausbuchtung 
der Aorta ascendens, so muß das Schlagvolumen des großen Kreislaufs klein sein (kleine Aorta). 
Bei Transposition oder korrigierter Transposition kann die Aorta ascendens den ganzen linken Gefäß- 
bandrand einnehmen und die Herztaille ausfüllen. 
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Linksrotation Transposition a) Transposition, b) Arcus aortae dexter 


Abb. 12a Abb. 12b Abb. 12c 


Abb. 12. Linksverlagerung der Aorta asc. Oben Frontalansicht, unten Seitenansicht. Beachte die verschie- 
denen Grade der Linksverlagerung und die Weite der Aorta asc. sowie die Beziehungen der Aortenschlinge zur Wirbel- 
säule und zum Septum interventrieulare. Vgl. auch Abb. 11. 


Abb. 12a. Linksrotation. Frontal: Geschlossene Aortenschlinge durch Linksrotation (schwere Pulmonalstenose). 
Seitlich: Enge Schlinge durch Verlagerung der Aorta asc. nach dorsal. Gestrichelt: Hebung kleiner linker Herz- 
höhlen, Septum nach hinten gerichtet. 


Abb. 12b. Transposition. Frontal: In der Sagittalebene stehende geschlossene Aortenschlinge durch Transposition 
mit Linksrotation. Seitlich: Weite Schlinge durch anteponierte Aorta (vgl. Abb. 11a). 


Abb. 11c. Transposition (a), Arcus aortae dexter (b). Frontal: Nach rechts offene Aortenschlinge durch Trans- 
position (a) oder Arcus aortae dexter (b) (Tetralogie). Seitlich: Weite Schlinge durch anteponierte Aorta asc. bei 
Transposition (a), enge Schlinge bei Arcus aortae dexter, weil Aorta asc. nach dorsal und Aorta desc. nach ventral 
verlagert ist. Die Aortenschlinge kann bei Arcus aortae dexter noch weiter nach rechts offen sein, wenn gleichzeitig 
eine Transposition vorhanden ist. 


Der Anfangsteil der A. pulmonalis wird bei einer Linksrotation zunächst mit dem Infundibulum 
in die Herztaille verlagert und füllt diese vermehrt aus. Bei stärkerer Linksrotation rückt er weiter 
nach dorsal und medial, von der Herztaille wieder weg, und liegt mehr im Mittelschatten wie bei der 
Sinistro- oder Transposition. Selbst eine erweiterte A. pulmonalis muß dann nicht prominieren. Eine 
verstrichene Herztaille kann sogar eine aneurysmatisch erweiterte A. pulmonalis enthalten (Abb. 85). 
Die Pulmonalisprominenz hängt also nicht nur vom Kaliber des Gefäßes, sondern auch von der Herz- 
rotation (Infundibulumverlauf) ab und ist deshalb kein Maß für die wirkliche Größe der A. pulmonalis. 
Bei Rechtsrotation rückt die Pulmonalarterie mit dem Infundibulum von der Herztaille weg nach 
rechts. Die Taille wird tiefer und die aortale Konfiguration verstärkt. 
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Größenänderungen beider Gefäße beruhen auf einer Vermehrung bzw. Verminderung des Volumens 
oder Druckes, auf einer poststenotischen Dilatation und auf Wandveränderungen (Elastizitätsschwund). 
Anders als bei erworbenen Vitien spricht die Dilatation eines großen Gefäßes nicht immer für eine 
Hypertrophie und Belastung der vorgeschalteten Kammer. So sind zum Beispiel bei einem leichten 
Ventrikelseptumdefekt die linken Herzhöhlen belastet und die Pulmonalarterie erweitert; umgekehrt 
sind bei schwerer Fallotscher Tetralogie die rechten Herzhöhlen belastet und die Aorta erweitert. 
Bei offenem DB sind unter Umständen beide großen Gefäße erweitert und nur das linke Herz belastet. 
Bei idiopathischer Dilatation fehlt ebenfalls die Belastung der Kammern. 


Eine Dilatation tritt bei vermehrtem Volumen, erhöhtem Druck oder poststenotisch auf. Selten 
ist sie im Kindesalter Folge degenerativer Wandveränderungen (ISTA oder Marfan-Syndrom). Die 
Ursachen einer Dilatation sind zu differenzieren, wenn man den Verlauf und die Aufzweigungen der 
großen Gefäße verfolgt, die pulsatorischen Phänomene (8. 50) beobachtet und die Größenrelationen 
zwischen Aorta und A. pulmonalis berücksichtigt. Eine große Aorta bei kleiner A. pulmonalis spricht 
für einen starken Rechts-Links-Shunt und eine verminderte Lungendurchblutung, eine große A. pulmo- 
nalis bei kleiner Aorta für einen starken Links-Rechts-Shunt und ein vermindertes Großkreislauf- 
volumen. Auf dem Leerbild sind die Größenrelationen allerdings oft nicht sicher zu beurteilen. Dann 
sind die Weite der Verzweigungen und die Kaliberschwankungen diagnostisch entscheidend. Die 
poststenotische Dilatation der A. pulmonalis erstreckt sich nicht selten auf die beiden Hauptäste; die 
mehr peripheren Verzweigungen sind aber normal weit oder sogar verengt. Dementsprechend ebben die 
Pulsationen noch im Bereich des Hauptstammes und der Hauptäste rasch ab. Bei reiner Widerstands- 
erhöhung (Mitralvitien) sind meistens nur die zentralen Pulmonalgefäße erweitert, pulsieren aber 
nach Thurn nicht. Bei einer Volumenvermehrung dagegen sind die Pulmonalgefäße bis in die Peripherie 
dilatiert und pulsieren stark. Wenn zur Volumenvermehrung noch eine Widerstandserhöhung durch 
eine Pulmonalsklerose hinzukommt, nimmt die periphere Lungengefäßzeichnung ab, der Pulmonal- 
stamm erweitert sich noch mehr und seine Wand wird dicker. Eine direkte Korrelation zwischen dem 
Grad der Dilatation und dem Volumen bzw. Druck besteht nicht, da außer diesen beiden Faktoren 
auch die unterschiedliche Wandbeschaffenheit das Gefäßkaliber beeinflussen kann. Bei der post- 
stenotischen Dilatation fehlt ebenfalls eine enge Beziehung zu den Ventrikeldruckwerten, obwohl ein 
gewisser Mindestdurchfluß für ihr Entstehen Voraussetzung ist. Deshalb bleibt sie aus, sobald ein 
wesentlicher Rechts-Links-Shunt durch einen intrakardialen Defekt fließt. Die Aorta ist im Kindesalter 
besonders bei Aortenstenose, Aorteninsuffizienz und offenem Ductus Botalli, unter Umständen auch 
bei der Isthmusstenose erweitert. Es besteht wiederum keine Parallelität zwischen der Dilatation und 
den Druck- bzw. Volumenverhältnissen. Nur die Verkleinerung der Gefäße geht proportional dem 
Durchflußvolumen, d.h. eine kleine Aorta oder A. pulmonalis spricht immer für einen verminderten 
Durchfluß. 
Eine volumenbedingte Dilatation oder eine Verkleinerung der Anfangsteile beider großen Gefäße sagt 
nichts Definitives über die periphere Durchblutung in beiden Kreisläufen aus. Bei offenem Ductus 
Botalli oder Aorteninsuffizienz ist der Aortenbogen weit, weil in ihm ein Shunt- bzw. Pendelblut fließt. 
Auch bei der Fallotschen Tetralogie und beim Pseudotruncus ist die Aorta weit, wenn der Rechts- 
Links-Shunt groß ist und ein erheblicher Teil der Lungendurchblutung von kompensatorisch erweiterten 
Bronchialarterien oder einem offenen Ductus Botalli bestritten wird. Der Truncus arteriosus communis 
hat ein sehr großes Kaliber, weil er das Volumen beider Kreisläufe und ein Shuntvolumen fördert. 
Er wird nach dem Abgang der Pulmonalgefäße wesentlich kleiner. Bei stark verengter Aorta oder 
Isthmusstenose kann die untere Körperhälfte über einen offenen Ductus Botalli vom rechten Ventrikel 
her durchblutet werden. Umgekehrt können bei Hypoplasie der A. pulmonalis die Lungen kompen- 
satorisch über Bronchialarterien oder einen offenen Ductus Botalli vom großen Kreislauf her versorgt 
werden. 


Je größer die Aorta und A. pulmonalis sind, um so eher werden sie am Gefäßbandrand differenzierbar. 
Die hämodynamische Rotation kann sie deutlicher hervortreten oder auch innerhalb des Mittel- 
schattens verschwinden lassen (s. oben). An der Aorta geht die Dilatation mit einer Verlängerung 
einher, die bis zum Schlüsselbein oder noch höher reichen kann. Bei sehr starker Elongation, zum 
Beispiel bei der Isthmusstenose (Abb. 116), findet man Knickungen und Biegungen innerhalb des 
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Bogens und an der proximalen Aorta descendens (Abb. 118). Auf dem Frontalbild kommt die Aorta 
ascendens, wenn sie dilatiert ist oder auch bei Rechtsrotation, auffallend weit kaudal am rechten 
Herzrand zum Vorschein, wodurch der Vorhofbogen kurz wird. Sie überlagert die V. cava cranialis 
und kann in kräftigem Bogen nach rechts ausbuchten. Die Aortenimpression des Ösophagus wird 
tiefer, der Ösophagus eventuell auch schräg nach rechts hinten verlagert. Der Aortenknopf wird weniger 
dicht, da durch die Linksrotation der Übergang des Bogens in die Aorta descendens entfaltet ist. Er 
kann auch auffallend weit nach links ausladen. Bei Zwerchfelltiefstand und Steillage des Herzens 
sind diese Zeichen gemildert, da die Aortenschlinge die Tendenz hat, sich zu schließen. 


Bei erhöhtem Schlagvolumen sind die Kaliberschwankungen der großen Gefäße verstärkt, bei 
verringertem abgeschwächt. Eine enge Beziehung zwischen dem Ausmaß der Pulsationen und dem 
Schlagvolumen ist nicht zu erwarten, da auch die Elastizität der Gefäßwand und der periphere Wider- 
stand eine Rolle spielen. Mitbewegungen (pulsatorische Lageänderungen) sind von den Eigenbewe- 
gungen (dynamische Dilatation) zu unterscheiden, bei denen sich die Gefäßwände nicht in der gleichen, 
sondern in gegensinniger Richtung bewegen. Kymographisch können sie den Ventrikelbewegungen 
zeitlich zugeordnet werden. Bei Kindern beobachtet man die Eigenpulsationen frühestens im zweiten 
Halbjahr; mit zunehmendem Alter bzw. Schlagvolumen werden sie deutlicher. Die Pulsationen der 
Lungengefäße erkennt man am besten am rechten Hauptast oder an der rechten Unterlappenarterie 
(8. 57), wobei die Exkursionen der herznahen Gefäßwand kleiner sein können, wenn sie durch die 
entgegengesetzten systolischen Bewegungen der Aorta und des Pulmonalstammes abgeschwächt 
werden. Die Pulsationen des linken Pulmonalhauptastes und der linken Oberlappenarterie sind durch 
die kräftigen Bewegungen des Pulmonalstammes beeinflußt und deshalb schwierig zu beurteilen 
(Thurn). Bei stärkeren Volumenänderungen finden sich auch Dichteänderungen. Infiltrationen und 
eine venöse Stauung der Lungen dämpfen die Pulsationen. Eine reine Druckbelastung ruft, wie Thurn 
am Beispiel der Mitralstenose gezeigt hat, keine Eigenbewegungen der A. pulmonalis hervor (stumme 
Stauungshili oder nur Mitbewegungen), eine Volumenbelastung dagegen sehr starke. Man kann also 
an den Kaliberschwankungen eine Pulmonalisdilatation durch reine Widerstandsbelastung von einer 
Dilatation durch Volumenbelastung unterscheiden. Verstärkte Pulsationen der A. pulmonalis sind 
meistens Folge eines zusätzlichen Shuntblutes, da eine Pulmonalinsuffizienz selten ist. Es handelt sich 
entweder um einen Links-Rechts-Shunt (ASD, VSD, offener DB, Truncus a. c.) oder um einen Rechts- 
Links-Shunt (Transposition der großen Gefäße). Je stärker die zentralen Kaliberschwankungen sind, 
um so weiter breiten sie sich in die Peripherie aus. In poststenotisch dilatierten Bezirken sind stärkere 
Eigenpulsationen seltener (systolische Strahl- und Wirbelbildung). Sie erschöpfen sich, im Gegensatz zu 
volumenbedingten Pulsationen, schon im Pulmonalstamm oder in den Hauptästen. Durch die Beob- 
achtung der Eigenbewegungen der rechten Unterlappenarterie kann man also auch eins volumen- 
bedingte Pulmonalisdilatation von einer poststenotischen unterscheiden. 


Starke Pulsationen der Aorta ascendens, die sich bis in die Halsgefäße und in die Aorta descendens 
ausbreiten, finden sich bei der Aorteninsuffizienz. Bei der Isthmusstenose beobachtet man sie besonders 
bei älteren Patienten an den Gefäßen proximal der Stenose; an der Aorta descendens sind sie aber, 
im Gegensatz zur Aorteninsuffizienz, aufgehoben. Auch bei Fallotscher Tetralogie, Pseudotruncus 
oder Truncus arteriosus communis sind die Kaliberschwankungen vermehrt, da der Durchfluß durch 
die Aorta bzw. den Truncus erhöht ist. Bei der schweren Fallotschen Tetralogie und beim Pseudo- 
truncus sind keine Pulmonalisbewegungen vorhanden. Man kann also aus der Diskrepanz zwischen 
Aorten- und Pulmonalbewegungen auf die Hämodynamik schließen. Umgekehrt findet man eine kleine 
Aorta mit herabgesetzten Pulsationen in Kombination mit starken Pulmonalispulsationen bei Vitien 
mit großem Links-Rechts-Shunt (VSD, ASD mit transponierten Lungenvenen, Lutembacher-Komplex, 
Canalis a.v.c.), mit einer dilatierten, aber schwach pulsierenden A. pulmonalis bei Mitralstenose. 
Normale oder leicht verminderte Aortenpulsationen sprechen für eine Aortenstenose, Mitralinsuffizienz 
oder frische Mitralstenose (Thurn). 


II. Differentialdiagnostische Kriterien 


A. Differentialdiagnose des Röntgenbildes 


Die röntgenologische Differentialdiagnose ist schwierig, wenn die Belastung und Umformung der Herz- 
kammern gering ist (reine Hypertrophie, geringe Dilatation), vor allem also bei Druckbelastung 
(8. 38£.). Zudem können extrakardiale Faktoren (Atmung, Zwerchfellstand) die Herzsilhouette in 
gleicher Weise verändern wie eine leichte hämodynamische Belastung oder umgekehrt ihre Zeichen 
verdecken. So wirkt sich eine Vergrößerung der Kammern auf die Herzsilhouette um so weniger aus, 
je steiler das Herz steht und je schmäler und länger der Thorax ist (späteres Schulalter). Andererseits 
kann eine frühkindliche Thymushyperplasie oder eine intraperikardiale Flüssigkeitsansammlung eine 
Herzvergrößerung vortäuschen. Durch eine sorgfältige Analyse der Größen- und Lageverhältnisse der 
Herzkammern in den verschiedenen Projektionen und der Lungengefäßzeichnung sind Rückschlüsse 
auf die Seite, Art und Schwere der hämodynamischen Belastung möglich. Manchmal können besondere 
röntgenologische Zeichen des Leerbildes direkt auf die Fehlbildung hinweisen (ISTA, Infundibulum- 
hypoplasie). 
Die Frontalansicht 
(dorsoventrales Bild, Abb. 1a—e) 


Auf dem Frontalbild werden die Veränderungen des Herzgefäßschattens zu denen der Lungengefäß- 
zeichnung in Beziehung gesetzt. Wie jede Röntgenprojektion vermittelt die Frontalansicht nur ein 
zweidimensionales Bild der Herzkammern und großen Gefäße und gibt deshalb ihre wirkliche Größe 
nicht wieder. Außerdem ändern die Kammern und großen Gefäße durch die hämodynamische Rotation 
ihre Lage innerhalb des Herzschattens. Dabei können der linke Vorhof und rechte Ventrikel, die 
normalerweise im Innern der Herzsilhouette liegen, randbildend werden. Der linke Ventrikel kommt 
durch Rechtsrotation weiter nach vorne, bei Linksrotation kann er nach hinten verschwinden. Da die 
genaue Lage der Herzkammern nicht zu erkennen ist, sind ihre Dimensionen aus den linearen Ab- 
messungen nicht zu beurteilen. 


Herzgefäßschatten 


Die Form der frontalen Herzsilhouette ist durch den linken Kammerbogen (a), den Taillenbereich (b), 
das Gefäßband (c) und den rechten Vorhofbogen (d) bestimmt. 


Zwerchfellstand, Thoraxform und Lebensalter beeinflussen die Herzlage und -form in typischer Weise (8. 21f.). Bei 
Querlage (Säuglingsalter, Exspiration, breiter Thorax) ist das Herz nach links gedreht, in der Frontalansicht breit 
und mehr „aortal‘“ konfiguriert. Bei Steillage (Pubertät, Inspiration, schmaler Thorax) ist umgekehrt das Herz 
nach rechts gedreht und sieht schmäler, tropfen- bis birnenförmig aus. Ein Zwerchfelltiefstand wirkt der Entstehung 
einer mitralen Konfiguration entgegen, da das Gefäßband gestreckt wird. Ein flacher oder eingesunkener Thorax 
(Triehterbrust) führt zur Linksdrehung und Verdrängung des Herzens nach dorsal, zur mitralen Konfiguration 
und links- oder beidseitigen Verbreiterung. Ein tiefer Thorax (Kyphose) bewirkt eine Rechtsrotation. Eine Links- 
lage des Herzens kommt bei Verdrängung nach links oder bei Hypoplasie der linken Lunge (Atresie des linken 
Pulmonalastes), eine Rechtslage bei Verdrängung nach rechts oder bei einer Fehlanlage (Medianstellung, Dextro- 
versio, Spiegelbilddextrokardie, vor. Ein mediangestelltes Herz ähnelt einem nach rechts rotierten bzw. dem schräg- 
linken Bilde eines normalen Herzens (linker Herz-Zwerchfellwinkel freier, Aortenschlinge weit nach links offen). Sind 
diese Ursachen alle ausgeschlossen, so weist eine besondere Lage einzelner Herzhöhlen und der großen Gefäße auf eine 
hämodynamische Rotation (8.35 und $. 42). 


a) Der linke Kammerbogen wird beim normalen und beim linksbelasteten Herzen von der Ausflußbahn 
des linken Ventrikels gebildet. Bei Rechtsbelastung wird die Ausflußbahn des rechten Ventrikels von 
kranial her zunehmend links randbildend. Bei Dilatation oder starker Hypertrophie mit Linksrotation 
kann der rechte Ventrikel den ganzen linken Kammerbogen bilden. Da sich beide Ventrikel nach links 
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vergrößern, ist bei einer Linksverbreiterung nicht ohne weiteres zu unterscheiden, ob der linke, der 
rechte oder beide Ventrikel belastet sind. Bei Links-, Rechts- und beidseitiger Belastung können 
fast identische Herzsilhouetten entstehen (Abb. 13). Eine leichtere Widerstandsbelastung des 
rechten Ventrikels führt nur zur Verlängerung der Ausflußbahn sowie zu einer stärkeren Pulmonalis- 
prominenz und hat deshalb auf die Herzbreite keinen Einfluß. Bei Zwerchfelltiefstand wirkt sich die 
Ausflußbahnverlängerung kaum aus. Dagegen führt eine leichte Belastung des linken Ventrikels 
(Druck oder Volumen) zur Verlängerung der Spitzenregion, die vermehrt in den Zwerchfellschatten 


Abb. 13. Gleiche oder ähnliche Konturen > 
der dv. Herzsilhouette bei Rechtsbe- 
lastung (a,c) und Linksbelastung (b, d). 
a) Innere Kontur: Pulmonalstenose, äußere 

Kontur: Vorhofseptumdefekt. Achte auf 

die leichte Hebung der Herzspitze. 
b) Innere Kontur: Aortenstenose, äußere 

Kontur: Ductus Botalli I oder Ventrikel- 

septumdefekt I. Achte auf die mehr ge- 

senkte Herzspitze. 

a b 


c) Innere Kontur: Fallotsche Tetralogie, mitt- 
lere Kontur: Pulmonalstenose (Gleiche 


Kontur auch bei VSD und DB I-II). äußere 
Kontur: Vorhofseptumdefekt. Achte auf 
die abnehmende Infundibulumweite vom 
Vorhofseptumdefekt über die Pulmonal- 
stenose zur Tetralogie. 
d) Innere Kontur: Isthmusstenose, mittlere - 
Kontur: Ventrikelseptumdefekt II, äußere 
Kontur: Ventrikelseptumdefekt III. Be- 
achte, daß durch die zusätzliche Rechts- 
belastung beim Ventrikelseptumdefekt III 
die Taille stark ausgefüllt ist. 
ce d 


eintaucht (Abb. 13b, innere Kontur). Das gleiche Bild entsteht, wenn sich die auf dem Zwerchfell 
liegende rechte Einflußbahn ausdehnt, wodurch die rechte Ventrikelspitze nach links zu liegen kommt. 
Bei Rechtsbelastung hat die Herzspitze jedoch eher die Tendenz, sich zu heben, besonders wenn eine 
Linksrotation hinzukommt (Abb. 13a, innere Kontur); die Taille kann erhalten sein, vor allem bei 
tiefem Zwerchfellstand oder wenn das Herz primär mediangestellt ist (PST!). Die Verlängerung des 
Spitzenbereiches kann also Folge einer Links- oder Rechtsbelastung sein. Sie ist jedoch im Schatten 
der Zwerchfellkuppel oft nicht sicher zu definieren oder von einem normalen, mehr schräg- bis quer- 
gelagerten Herzen zu unterscheiden. Eine starke Linksverbreiterung mit Senkung des Spitzenbereiches 
spricht für eine Linksbelastung; bei einem stärker vergrößerten rechten Ventrikel ist die Herzspitze 
gehoben, zumindest horizontal eingestellt. Für die Rechtsbelastung sprechen auch eine stark vor- 
springende A. pulmonalis und dilatierte Pulmonaläste, für die Linksbelastung eine große Aorta 
(vgl. Abb. 238 und 239). 

Sind beide Ventrikel stärker belastet, so sind die Frontalbilder bei bestimmten hämodynamischen 
Situationen wiederum ähnlich. Mit zunehmender Druck- und Volumenbelastung runden sich die 
Spitzenbereiche der Ventrikel. Die Herzspitze wird durch die Rotation nicht nur gehoben bzw. gesenkt, 
sondern auch etwas nach medial in den Herzschatten hineinverlagert (vgl. Abb. 13a, b, dicke Konturen). 
Unterschiedlich verläuft der kraniale Teil des Kammerbogens: Bei Rechtsbelastung wird er steiler, 
weil die Taille mit zunehmender Linksrotation ausgefüllt wird. Bei Linksbelastung dagegen wird 
er flacher, da Infundibulum und Pulmonalarterie nach rechts weggedreht werden und die Querdimension 
des linken Ventrikels in der Projektion zunimmt (Abb. 13d, innere Kontur). Der Kammerbogen geht 
demnach bei Linksbelastung fast horizontal und „schulterförmig“‘ („aortal“), bei Rechtsbelastung 
steil in den stark gerundeten Spitzenbereich über. Dies gilt allerdings für die Linksbelastung nur, 
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wenn eine reine Widerstandsbelastung oder Aorteninsuffizienz, für die Rechtsbelastung nur, wenn keine 
Infundibulumhypoplasie besteht. Bei Volumenbelastung der linken Herzhöhlen durch einen Links- 
Rechts-Shunt (VSD, DB) oder Mitralfehler sind auch die Pulmonalarterie und der linke Vorhof samt 
Herzohr erweitert und füllen die Herztaille teilweise oder ganz aus. Der kraniale Abschnitt des Kammer- 
bogens wird dadurch steiler, die Herzsilhouette ‚‚mitral“ und ähnlich der einer reinen Rechtsbelastung 
(vgl. Abb. 13a, b, dieke Konturen, 13c mittlere Kontur). Umgekehrt ergibt sich trotz Rechtsbelastung 
bei Hypoplasie der rechten Ausflußbahn (Tetralogie, Pseudotruncus) eine „pseudoaortale‘‘ Konfigura- 
tion, da trotz starker Linksrotation und Rundung des Spitzenbereiches das hypoplastische Infun- 
dibulum die Taille nicht auszufüllen vermag (Abb. 13c, innere Kontur). 

Wenn ein Ventrikel klein oder hypoplastisch ist, so nimmt der andere stark belastete Ventrikel 
einen großen Teil der Herzvorderfläche ein und bestimmt die Form des Herzschattens. Bei Trikuspidal- 
oder Pulmonalatresie (Abb. 185) ist der linke Kammerbogen „aortal‘“ konfiguriert. Das Herz sieht auf 
dem Frontalbild kugelig aus, wenn der hypoplastische rechte Ventrikel den linken Herz-Zwerchfell- 
winkel und die hypoplastische rechte Ausflußbahn die Taille frei läßt. Der Kammerbereich ist auf- 
fallend durchscheinend, da die Überlagerung durch den rechten Ventrikel fehlt. Bei Mitral- und 
Aortenatresie wird die Herzvorderfläche von der rechten Kammer gebildet (Abb. 179). Da diese erweitert 
ist, verläuft der linke Herzrand relativ steil und „‚mitral‘“, die Taille ist vollkommen ausgefüllt. 

Eine kombinierte Belastung kann dieselbe Herzsilhouette hervorrufen wie eine rechtsseitige 
Volumenbelastung (vgl. Abb. 13c, d, äußere Konturen). Da beide Ventrikel vergrößert sind, heben 
sich die gegensinnigen Rotationstendenzen mehr oder weniger auf, und das Herz ist stark linksverbrei- 
tert (S. 38). Das Infundibulum kann ganz randbildend sein, was in diesem Falle aber nicht auf eine 
Linksrotation hinweist. Wenn ein Ventrikel stärker dilatiert ist als der andere, kann die entsprechende 
Rotationsrichtung noch überwiegen, der kleinere Ventrikel auch angehoben sein (Abb. 9, 10). Eine 
gehobene rechte Kammer füllt die Herztaille aus und macht die Kontur prominent. Wenn die linken 
Herzhöhlen gehoben sind, wird der Ösophagus imprimiert und nach rechts verlagert. Die Herztaille 
ist erhalten, wenn bei starker linksseitiger Volumenbelastung und leichterer Rechtsbelastung (VSD II) 
der linke Ventrikel groß ist und das Infundibulum die Herzbucht noch nicht ausfüllt. Die Kontur 
ist dann „aortal“‘, zeigt aber eine dilatierte A. pulmonalis (Abb. 13d, mittlere Kontur). Bei Transposition 
der großen Gefäße reicht trotz beidseitiger Belastung die Herztaille bis zum linken Wirbelsäulenrand 
und weit nach kranial, wenn die Pulmonalarterie hinter oder rechts von der Aorta liegt und das Gefäß- 
band schmal ist. Da beide Ventrikel groß sind und der rechte Vorhof meist stärker nach rechts auslädt, 
bekommt das Herz die typische Form eines liegenden Eies, dessen Spitze nach links unten zeigt 
(Abb. 198). Nur bei überwiegender Linksrotation ist dann die Spitze gehoben. Das gleiche gilt für den 
Truncus a. e., wenn er dextroponiert ist und die Pulmonalgefäße nicht sehr weit sind. 


b) Der Taillenbereich, der zwischen Kammerbogen und Scheitel des Pulmonalsegmentes liegt, wird 
von Teilen des Pulmonalstammes, des linken Pulmonalhauptastes und linken Herzohres ausgefüllt. 
Wenn man den Patienten in den schrägrechten Durchmesser dreht, verschwinden der linke Pulmonal- 
hauptast und der linke Vorhof im Herzschatten, die Pulmonalarterie und die rechte Ausflußbahn 
werden ganz links randbildend und isoliert beurteilbar. Die Herztaille muß deshalb immer im fron- 
talen und schrägrechten Bilde analysiert werden. Schon die altersabhängige und konstitutionelle 
Herzlage (8.21) hat einen großen Einfluß auf die Tiefe und Breite der Herztaille. Bei der Querlage 
(Säugling) ist die Herzbucht tief und breit, bei der Schräglage (Spiel-, Schulalter) verstrichen und bei 
der Steillage (Pubertät) flach und lang. Sie ändert ihr Aussehen, wenn eine hämodynamische 
Rotation oder eine morphologische Veränderung ihrer Anteile vorliegt. Durch Linksrotation wird 
das Infundibulum in die Herztaille gedreht und füllt sie aus; durch Rechtsrotation werden Pulmonal- 
arterie und Infundibulum nach rechts verlagert und die Taille tiefer. Sie kann bis zum linken Wirbel- 
säulenrand reichen, wenn die pulmonale Ausflußbahn hypoplastisch-atretisch ist (Tetralogie, Pseudo- 
truncus), fehlt (Truncus) oder nach rechts verlagert ist (Transposition der großen Gefäße). Nur bei 
leichteren Graden der Rechtsbelastung ist die Taille noch erhalten. Je stärker das Herz nach links 
rotiert, das Infundibulum dilatiert und die A. pulmonalis vergrößert ist und je weniger das Herz 
steilgestellt ist, um so früher und ausgiebiger wird die Taille ausgefüllt. Die Kontur wird dann gerade 
(verstrichene Taille) oder nach links prominent (linkskonvexe Taille). Eine starke Linksrotation 


Be 
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wirkt der Prominenz wieder entgegen, so daß eine hochgradig dilatierte A. pulmonalis oder eine weite 
infundibuläre dritte Kammer in einer verstrichenen Herzbucht untergehen kann. Zwischen der dila- 
tierten Pulmonalarterie und dem randständigen Infundibulum kann sich eine Kerbe oder kleine Bucht 
bilden. Dies hängt vom Ausmaß der Dilatation und Linksrotation beider Strukturen ab. Da demnach 
mehrere Faktoren die Prominenz der Pulmonalarterie und des Infundibulum bestimmen, kann keine 
enge Korrelation zwischen ihr und dem Grad der Volumen- oder Druckbelastung bestehen. 


Das Infundibulum ist besonders weit bei diastolischer Volumenbelastung (ASD, FM), Ebsteinscher 
Anomälie oder bei einer großen dritten Kammer und kann dann die Kontur linkskonvex ausbuchten. 
Diese Vorwölbung setzt tiefer an als die flachere eines vergrößerten linken Herzohres. Die A. pulmonalis 
prominiert entweder noch leicht gegenüber einem verkleinerten Aortenknopf (großer Links-Rechts- 
Shunt durch ASD) oder geht in der Kontur unter. Steht die A. pulmonalis unter Volumen- und Druck- 
belastung, so springt sie meistens vor, da das randbildende Infundibulum relativ kleiner ist. Das 
gleiche gilt für eine stärkere poststenotische Dilatation, wenn die Linksrotation nicht hochgradig ist. Bei 
Volumendilatation der A.pulmonalis durch einen Links-Rechts-Shunt (DB, VSD) besteht eine 
Prominenz, wenn nicht das erweiterte linke Herzohr die Taille mit ausfüllt (Abb. 129, 142) oder durch 
eine zusätzliche Rechtsbelastung das Infundibulum in die Taille verlagert wird. Beim Ventrikelseptum- 
defekt dient das Infundibulum meistens nur als Strombahn, da der Shunt systolisch übertritt und 
oft sofort in die Pulmonalarterie gelangt. Nur bei großen Shuntmengen, die sich mehr im rechten 
Ventrikel verteilen, ist das Infundibulum erweitert und füllt die Taille mit aus. Bei Mitralfehlern liegt 
vor allem der vergrößerte linke Vorhof in der Taille (Abb. 126), kann mit dem Herzohr prominieren 
und im extremen Fall bis auf die Höhe des Aortenknopfes reichen. Bei kombinierter Belastung ist 
die Taille im infundibulären Bereich meistens breit; bei überwiegender Linksbelastung kann sie noch 
erhalten und sogar tief sein, obwohl die A. pulmonalis prominiert. Eine tiefe Taille findet sich bei 
linksseitiger Druckbelastung und Aorteninsuffizienz, da im kompensierten Stadium der linke Vorhof 
nieht vergrößert ist: ferner bei Hypoplasie oder Atresie der rechten Ausflußbahn, bei Transposition 
und Truncus a. c., da hier durch die Linksrotation oft das linke Herzohr mitsamt dem linken Vorhof 
nach rechts verlagert ist. 


Die Analyse der linken Herzkontur zeigt demnach: 


1. daß ein normal breites Herz eine Belastung nicht ausschließt und ein verlängerter Spitzenbereich bei Rechts- und 
Linksbelastung vorkommt; 
. daß das Herz bei Links-, Rechts- und kombinierter Belastung „aortal‘“ und „mitral‘ konfiguriert sein kann; 


vw 


3. daß aus einer Querverbreiterung und einer verstrichenen Herztaille sich kein Anhalt für die Seite der Belastung 
und die Rotation des Herzens ergibt, da beides bei Links-, Rechts- und kombinierter Belastung beobachtet wird. 


Um Seite, Art und Schwere der Belastung zu erkennen, ist es deshalb notwendig, nicht nur die Ventrikel in den 
verschiedenen Projektionen zu betrachten, sondern auch die vorgeschalteten Vorhöfe und die abgehenden Gefäße 
sowie die Lungengefäßzeichnung zu beurteilen. Die Größe der Ventrikel ist in der schräglinken, das Aussehen der 
rechten Ausflußbahn in der schrägrechten Projektion zu erkennen. Ein vergrößerter rechter Vorhef kann auf eine 
Rechtsbelastung, ein vergrößerter linker auf eine Linksbelastung hinweisen. Eine vermehrte Lungengefäßzeichnung 
mit stark pulsierenden Gefäßen deutet auf eine Volumenbelastung, eine poststenotische Dilatation auf eine Druck- 
belastung der vorgeschalteten Kammer. 


c) Die linke Begrenzung des Gefäßbandes bildet das Pulmonal- und Aortensegment, die rechte die 
V.cava cran. und kaudal von ihr bei älteren Kindern ein Teil der Aorta ascendens (S8. 22, 23). Diese 
buchtet im Kindesalter am rechten Gefäßbandrand nur dann kräftig aus und verdeckt den Cava- 
schatten, wenn sie nach rechts rotiert, dilatiert oder dextroponiert ist (S. 41). Auch wenn der Aorten- 
bogen rechts verläuft, d.h. ein Arcus aortae dexter vorliegt, kann die Ascendens rechts sichtbar 
werden. Links prominiert sie bei bestimmten Transpositionsformen, selten beim Truncus ac. 

Bei Zwerchfellkockstand und Querlage des Herzens sind die Fußpunkte der Aortenschlinge an der Klappe und am 
Hiatus gehoben (Zdansky). Die Schlinge öffnet sich, die Aorta asc. wird nach rechts und der Aortenscheitel nach 
kranial verlagert. Die Ascendens kann dann das Gefäßband rechts begrenzen und das Aortensegment links vermehrt 
nach kranial außen vorspringen (Abb. 107). Letzteres besteht in diesem Fall weniger aus einem eigentlichen Aorten- 
knopf, da sich distaler Bogenteil und Anfangsteil der Descendens nicht überlagern, sondern mehr in Aufsicht getroffen 
sind. In den ersten zwei Lebensjahren fehlt bei der Quer- bis Schräglage des Herzens und dem kleinen Aortenkaliber 
meist ein Aortenknopf. Mit zunehmendem Alter wird er sichtbar, größer und dichter. Bei Zwerchfelltiefstand und 
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Steillage senken sich die Fußpunkte der Aortenschlinge; diese stellt sich mehr sagittal ein. Die Aorta asc. fehlt 
dann am rechten Gefäßbandrand oder springt nur wenig vor, je nach Kaliber und Lebensalter. Da sich der distale 
Bogenabschnitt und der Anfangsteil der Descendens mehr überlagern, entsteht ein Aortenknopf bzw. wird dichter. 
Wenn sich bei älteren Kindern mit dem Zwerchfell Herzkammern und Pulmonalstamm senken, kann das Aorten- 
segment stärker prominieren (vgl. Abb. 4d und b). Der Pulmonalstamm kommt bei Querlage mehr medial, bei Schräg- 
und Steillage mehr lateral zu liegen. 


Lage der Aortenschlinge (vgl. Abb. 11, 12, 208) 

+ Transposition 

+ Dextroposition 

+ Linksrotation (UZS) 


Frontalansicht: 


Arcus aortae dexter | 
Bogen nach rechts offen | 


Arcus aortae sinister + Transposition mit Linksrotation 
(Ascendens anteponiert) + korrigierte Transposition 
Linksrotation (UZS) (Ascendens nach links) 
Bogen geschlossen Transposition (Acsendens nach vorne) 
(sagittale Stellung) Hypoplasie/Verdrängung (Ascendens nach hinten) 
des linken Ventrikels 
Rechtsrotation (GUZS) (Ascendens nach rechts) 
Bogen nach links offen Dextroposition (Ascendens nach rechts, 
Mesoversio und leicht nach vorne) 


Starker Einfluß der Herzrotation auf die Aortenlage: Anteposition 
(große Entfernung von Rotationsachse) 


Geringer Einfluß der Herzrotation auf die Aortenlage: Nach dorsal gedrängte Aorta asc. bei 
(Geringe Entfernung von Rotationsachse) kombin. Belastung mit vorwiegender 
Rechtsbelastung und bei starker 

Linksrotation (UZS). 


Eine Aortendilatation muß immer geklärt werden (8.44). Sie kommt bei Linksbelastungen 
poststenotisch (AST: normale, kleine Pulsationen), prästenotisch (ISTA: fehlende Descendenspul- 
sationen und Femoralispulse) und volumenbedingt vor (offener DB, AINS: normale bis verstärkte 
Pulsationen). Durch eine gleichzeitige Rechtsrotation öffnet sich die Schlinge (Abb. 11) und wird 
stärker prominent. Eine weite Schlinge auf dem Frontalbild findet sich auch bei Dextroposition, d.h. 
bei Tetralogie, bestimmten Formen der Transposition der großen Gefäße und bei Truncus a. c. Ein 
Truncus ist meistens groß und springt vor. Wenn die rechte Ausflußbahn stark eingeengt und der 
Rechts-Links-Shunt groß ist, ist die dextroponierte Aorta dilatiert. Sie kommt wie der Truncus durch 
die gleichzeitige Linksrotation auch weiter nach ventral zu liegen, was besonders in der schräglinken 
Projektion sichtbar wird (Abb. 35,171). Ist die Aorta ascendens dilatiert, so buchtet sie auf dem Frontal- 
bild schon tief und kräftig rechtskonvex am rechten Herzrand aus. Wegen ihrer stärkeren Dichte ist 
sie dann nicht selten schon im Kindesalter in den Mittelschatten hinein oder bis zur linken Gefäßband- 
kontur zu verfolgen. Der Aortenknopf ist betont und springt linkskonvex vor bei Dilatation der Aorta 
(DB, AST), unter Umständen auch der A. subelavia (Liansches Zeichen bei ISTA). Seltener ist die 
Aorta im Kindesalter schon elongiert und zeigt dann in ihrem Verlauf typische Knickungen (Zdansky). 
Sie liegen in Ascendensmitte mit stumpfem, nach links hinten offenem Winkel, am Übergang des Bogens 
in die Descendens und im Verlauf der letzteren mit nach links hinten gerichteter Ausbiegung (Abb. 118). 
Ist eine Rechtsrotation (Linksbelastung) sicher und die Aorta am rechten Gefäßbandrand nicht 
sichtbar, so muß das Schlagvolumen klein sein (VSD, MINS). Ist das Herz bei offenem Ductus Botalli 
groß und die Aorta nicht prominent, so spricht dies für eine zusätzliche Rechtsbelastung, d.h. eine 
kombinierte Belastung. Springt die Aorta asc. aber bei sicherer Linksrotation (Rechtsbelastung) am 
rechten Gefäßbandrand vor, so ist sie dextroponiert. 


Beim Arcus aortae dexter steigt die rechte Kontur entweder steil nach lateral oben an und mündet 
bei älteren Kindern oder gleichzeitiger Dilatation evtl. in einen Aortenknopf, oder es verläuft innerhalb 
des Cavaschattens ein dichterer Schatten annähernd vertikal und parallel der Wirbelsäule (Abb. 164, 
166). Die Kontur reicht weit nach kranial und endet dann plötzlich am Aortenscheitel, im Gegensatz 
zum Cavaschatten, der in rechtskonkavem Bogen in die V. brachiocephalica dextra übergeht. Manchmal 
läßt sich die Aorta desc. am rechten Wirbelsäulenrand ein Stückweit verfolgen, bis sie medialwärts 
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im Mittelschatten untergeht. Sie kreuzt die Wirbelsäule in verschiedener Höhe nach links. Da der 
Arcus aortae dexter fast in der Sagittalebene liegt, muß er am Ösophagus nicht immer eine Impression 
hervorrufen (8. 82, Abb. 52). 

Ist die Aorta ascendens bei älteren Kindern am rechten Wirbelsäulenrand nicht sichtbar und 
fehlt ein deutlicher Aortenknopf, so ist sie klein, linksrotiert oder anteponiert. Eine kleine Aorta ist 
Folge eines großen intrakardialen Links-Rechts-Shuntes (VSD, ASD + FM/MST, Canalis avc.). Sie 
findet sich auch bei schwerer Mitralstenose, Hypoplasie-Atresie der linken Kammer bzw. Aorta und 
bei Fibroelastose. Ihre Pulsationen sind dann abgeschwächt oder fehlen, und die A. pulmonalis ist 
groß (8.45). Eine Linksrotation wirkt dem Entstehen eines Aortenknopfes entgegen. Dieser kann 
auch durch eine V. cava cran. sinistra verdeckt sein. Die Anteposition der Aorta kommt bei der Transpo- 
sition der großen Gefäße vor. Wenn gleichzeitig die Pulmonalarterie nach rechts verlagert ist, besteht 
das charakteristische schmale Gefäßband (Fanconi). Aortenwurzel und Ascendens kommen durch 
die Anteposition mehr ventral von der Rotationsachse zu liegen, weshalb schon geringe Unterschiede 
in der Herzrotation Form und Lage des Aortenbogens und damit des Gefäßbandes stark beeinflussen. 
Bei geringer Anteposition ist der Bogen noch nach links geöffnet und ähnelt dem einer Tetralogie. 
Im Gegensatz zu ihr liegt der Aortenursprung bei der Transposition oft höher (4.5. BW), wodurch 
der Bogen nach kranial gedrängt ist und am rechten Gefäßbandrand vorbuchten kann. Bei der Transpo- 
sition ist die Aorta, im Gegensatz zur schweren Tetralogie, meist nicht übermäßig groß, sofern nicht 
eine Pulmonalstenose kombiniert ist. Kommt dagegen zu einer starken Anteposition eine Linksrota- 
tion, so kann die Aorta ascendens links von der descendens liegen und das Gefäßband links begrenzen. 
Die Kontur verläuft dann leicht linkskonvex und auffallend weit nach kranial, was sie von der eines 
erweiterten Infundibulum unterscheidet (S. 49). Eine ähnliche Aortenlage und Form des linken Herz- 
randes findet man auch bei korrigierter Transposition sowie bei single ventriele mit rudimentärer 
Ausflußkammer. Auch beim Truneus a. c. kommen alle Grade der Dextroposition und teilweisen Ante- 
position mit den entsprechenden Bogenlagen vor. 


Der Cavaschatten ($.7) ist bei kleinen Kindern oder kleiner Aorta einige Millimeter rechts vom Wirbelsäulen- 
schatten oft bis zum Vorhofschatten zu verfolgen. Er kann verlagert oder verbreitert sein. Ein sehr stark dilatierter 
linker Vorhof kann die V. cava eindellen oder nach rechts verlagern, desgleichen ein Arcus aortae dexter, eine ver- 
größerte Aorta. asc. oder eine posteromedial liegende A. pulmonalis (Transposition). Bei Vergrößerung des rechten 
Vorhofs und bei Rechtsrotation wird sie vermehrt vom rechten Herzohr überlagert. Bei Linksverlagerung des rechten 
Vorhofs verschiebt sie sich mit diesem und kann mehr oder weniger im Wirbelsäulenschatten untergehen (Triku- 
spidalatresie). Bei Vorhofbelastung mit Rückstauung (Rechtsinsuffizienz, enges FO) wird der Cavaschatten breit, 
ebenso bei falscher Mündung einer oder mehrerer Lungenvenen in die V. cava cran. oder in die vorgeschalteten Gefäße 
(DD Thymushyperplasie). Bei totaler falscher Mündung der Lungenvenen buchtet sie nach rechts aus. Ein achter- 
förmiger Herz-Gefäßschatten mit beidseitiger Vorwölbung des Gefäßbandes kommt vor bei Albers-Snellen- 
Taussig-Syndrom, Transposition der großen Gefäße, Dilatation beider großen Gefäße oder beider Vv. cavae cran. 
Der Schatten der V.cava cran. sinistra geht bei älteren Kindern meistens im Aortenknopf unter. Ist er sichtbar, so 
spricht dies für einen Arcus aortae dexter. 


d) Der rechte Vorhofbogen bildet normalerweise die untere Hälfte der rechten Herzbegrenzung und 
überragt den Wirbelsäulenrand etwa um Fingerbreite. Bei Verdacht auf Rechtsbelastung achte man 
immer auf die Größe des rechten Vorhofs (S. 58). Sie ist am besten in der Frontalansicht zu beurteilen. 
Nur bei starker Vergrößerung findet man auf dem schrägrechten Bilde eine Ausbuchtung der inter- 
venösen Partie nach rechts hinten. 

Am unteren Ende des Vorhofbogens kann sich bei tiefer Inspiration als dreieckiger Schatten die Einmündung der 
V. cava caud., einer Lebervene oder transponierten rechten Lungenvene, bei stärkerer Rechtsrotation, Steil- oder 
Schräglage des Herzens auch ein Teil der rechten Kammer zeigen. Bei stärkerer Linksrotation rücken rechter Vorhof, 
V.cava cran. und Aorta asc. nach links, so daß sie die Wirbelsäule kaum oder nicht mehr überragen. Nur wenn der 
rechte Ventrikel hypoplastisch ist, liegt der rechte Vorhof manchmal allein weiter links, während die Aorta ihre normale 
Position beibehält (Trikuspidalatresie Abb. 187). Auch bei Verlagerung des ganzen Herzens nach links wird der rechte 
Wirbelsäulenrand frei. 

Der vergrößerte rechte Vorhof buchtet vermehrt nach rechts und kranial aus (S. 40) und liegt breiter 
auf dem Zwerchfellschatten auf. Das dilatierte Herzohr überdeckt die V.cava cran. stärker, so daß 
sie erst weiter kranial sichtbar wird. Es reicht auch weiter nach vorne, was sich gelegentlich auf dem 
Seitenbild zeigt. Eine Vorhofvergrößerung spricht nicht immer für eine Belastung des rechten Ventrikels, 
z.B. wenn bei Trikuspidalatresie der Abfluß durch ein enges Foramen ovale behindert ist. Umgekehrt 
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schließt ein normal großer rechter Vorhof eine Belastung des rechten Ventrikels nicht aus, da der 
Vorhof durch ein offenes Foramen ovale oder einen Vorhofseptumdefekt entlastet sein kann. Unter 
Umständen ist er auch durch eine gleichzeitige Linksrotation nach links weggedreht. Zu einer Rechts- 
verbreiterung des Herzens kann es auch bei Vergrößerung der linken Herzhöhlen kommen (Abb. 107), 
wenn bei starker Rechtsrotation der rechte Vorhof im zwerchfellnahen Abschnitt nach rechts verlagert 
ist. Seine Kontur fällt dann eher schräg nach lateral ab, im Gegensatz zur bogigen Vorwölbung der 
echten Vorhofvergrößerung. Ist der Vorhof stark vergrößert und scharfbogig begrenzt, so ist manchmal 
die Unterscheidung von einer peri- oder parakardialen Neubildung schwierig. Im Kymogramm weisen 
zeitlich versetzte kammersystolische Lateralbewegungen auf die Vorhofvergrößerung. Vermehrte 
Vorhofpulsationen finden sich bei Trikuspidalinsuffizienz und -stenose und Vorhofseptumdefekt, 
verminderte bei Ebsteinscher Anomalie und Vorhofflimmern, wobei kammersystolische Lateral- 
bewegungen an der Herzspitze auf die Ebsteinsche Anomalie weisen. 


ERERE. 


Abb. 14. Verschiedene Grade der Vergrößerung des linken Vorhofs. a) Doppelkontur, b,c) Prominenz zwischen 
rechter Gefäßband- und Vorhofkontur, d—g) Ausdehnung des Vorhofs auch nach kaudal. 
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Der linke Vorhof, der manchmal als querovaler Schatten innerhalb des Herzschattens sichtbar ist, 
beteiligt sich normalerweise nur mit der Spitze des Herzohres am linken Herzrand ($. 10). Bei Ver- 
größerung oder Verdrängung (Mitralfehler, Linksrotation) wird er zunächst als Doppelkontur im 
Schatten des rechten Vorhofs sichtbar (Abb. 14) oder erscheint als Prominenz (3. Bogen, Abb. 125) in 
der Bucht zwischen rechtem Vorhof und V. cava cran. Bei stärkerer Vergrößerung kann er die rechte 
Vorhofkontur mehr in der Mitte überragen, sich nach kaudal bis zur Zwerchfellkuppel ausdehnen 
und den rechten Ventrikel nach ventral verdrängen. Links kann das vergrößerte Herzohr zunächst 
nur als flacher Buckel (Abb.126), dann als mächtiger Bogen vorspringen und im extremen Fall bis 
zum Aortenknopf reichen. Der linke Hauptbronchus kann durch den großen linken Vorhof gehoben 
sein und zwischen beiden Venentrichtern einschneiden, der Tracheobronchialwinkel bis 180° gespreizt 
werden (normal 60-80° je nach Herzlage). Bei jedem Verdacht auf Linksbelastung wird man nach 
der Vorhofvergrößerung suchen, auch mit Hilfe von Ösophagogrammen (S. 84) und Schrägbildern 
(S. 70). Wenn der linke Vorhof das Infundibulum überragt und der Kammerbogen stark gerundet 
ist, so ist sicher eine Linksbelastung vorhanden. Eine fehlende Vorhofvergrößerung spricht nicht 
gegen eine Linksbelastung; sie fehlt in der Regel bei kompensierter Druckbelastung und Aorteninsuf- 
fizienz. Entscheidend bei der Diagnose der Mitralfehler ist, ob der Vorhof allein oder linker Vorhof und 
Ventrikel vergrößert sind. 


Die Lungengefäßzeichnung 


Das Verhalten des kleinen Kreislaufs bei veränderter Hämodynamik spielt in der kardiologischen 
Diagnostik eine wichtige Rolle. Man unterscheidet vor allem nach dem Kaliber der Lungengefäße 
eine normale, verminderte oder vermehrte Lungengefäßzeichnung. Beide Lungen sind nicht immer 
gleichmäßig durchblutet. Die Gefäßzeichnung kann in den zentralen Bezirken vermehrt, in den peri- 
pheren vermindert sein. Seltener ist ein Lungenflügel vermehrt, der andere vermindert durchblutet 
(Tetralogie). Seitenunterschiede beobachtet man besonders bei verminderter Lungendurchblutung. 
Auch eine unterschiedliche Durchblutung kranialer und kaudaler Lungenfelder kommt vor. Entschei- 
dend für die Diagnose ist ein abnormer Gefäßverlauf bei transponierten Lungenvenen oder Atresie 
einer Lungenarterie mit Einstrahlen kompensatorischer Lungengefäße. 
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Die einfache Herzfernaufnahme gestattet nur bei einer deutlichen Abweichung vom Normalen, die Grade der Lun- 
gendurchblutung zu unterscheiden und grob abzuschätzen, nach Stampbach und Mitarb. in höchstens ?/, der Fälle. 
Bei unklaren Befunden ist eine gezielte Durchleuchtung ergiebiger. Sie bringt in etwa 90% die richtige Diagnose und 
zeigt überdies die systolischen Expansionen größerer Gefäße. Diese Pulsationen sind auch auf Kymogrammen 
zu analysieren. Eine falsche Mündung der rechten Lungenvenen in die V. cava caud. oder aller Lungenvenen in die 
V.cava cran. sinistra ist oft schon auf dem Leerbild zu erkennen. In anderen Fällen können seitliche oder schräge 
Tomogramme zur Klärung abnormer Mündungsverhältnisse beitragen. Einen genauen Einblick in die strukturellen 
Änderungen der Lungengefäße bekommt man nur im Rahmen der Angiokardiographie (Künzler und Schad) 
oder bei der selektiven Lungenangiographie (Bolt, Forssmann und Rink). Dabei läßt sich der Gefäßbaum 
der A,pulmonalis vom Stamm über die Hauptäste, Segment- und Subsegmentarterien bis zu den feinen Verzwei- 
gungen verfolgen. Die Arteriolen entgehen jedoch der Analyse, da nur Gefäße bis zu einem Querschnitt von 0,2 bis 
0,15 mm erfaßbar sind. Aus diesem Grunde wird auch der nutritive Kreislauf normalerweise nicht sichtbar. Die 
Kontrastdarstellung läßt nicht nur den Feinbau der Gefäße, sondern auch die Dynamik des Durchflusses erkennen. 
Hierzu ermittelt man die Zirkulationszeiten des Kontrastmittels vom rechten Ventrikel bis zu den letzten noch sicht- 
baren arteriellen Verzweigungen und die Zeit von hier bis zum linken Vorhof. Man unterscheidet eine arterielle, 
kapilläre und venöse Phase. Die Passagezeit vom Beginn der Füllung des rechten Ventrikels bis zum Erscheinen des 
Kontrastmittels im linken Vorhof beträgt bei Kleinkindern in der Regel 2—3 Sekunden, bei älteren Kindern etwas 
mehr. In knapp der Hälfte dieser Zeit erreicht das Kontrastmittel die peripheren arteriellen Gefäße. 

a) Bei normaler Lungengefäßzeichnung (Abb. 1d, e, 15) sind die vom Hilus ausgehenden arteriellen 
Gefäße von normaler Weite und nehmen nach der Peripherie zu gleichmäßig an Kaliber ab. Im Bereich 
der Segmentarterien verästeln sie sich reichlich und regelmäßig. Die Lungenvenen verlaufen im Mittel- 
feld im Gegensatz zu den Lungenarterien mehr horizontal und konvergieren leicht zum linken Vorhof. 
Auf schrägen Aufnahmen sind sie eventuell unterhalb des Pulmonalisovals zu erkennen. Eine normale 
Lungengefäßzeichnung schließt einen Herzfehler nicht aus; vielmehr können ein kompensierter Links- 
fehler, eine gut kompensierte Pulmonalstenose oder ein intrakardialer Septumdefekt mit Pulmonal- 
stenose vorliegen. 

b) Eine verminderte Lungengefäßzeichnung (Abb. 16) wird beobachtet,-wenn das Herz ein rechts- 
seitiges Strömungshindernis, d.h. eine Pulmonalstenose nicht mehr voll zu kompensieren vermag 
oder wenn das Kleinkreislaufvolumen durch einen Rechts-Links-Shunt verringert ist (S. 29). Diffe- 
rentialdiagnostisch muß man deshalb nach dem Niveau des Hindernisses und der Querverbin- 
dung suchen. Zur Klärung ist der Vergleich der zentralen, mittleren und peripheren Gefäßbezirke 
wichtig. Bei schwerer isolierter Pulmonalstenose oder Trilogie (S. 111) können der Pulmonalstamm, 
unter Umständen auch die Hauptäste noch poststenotisch erweitert sein; schon die Lappenarterien 
sind jedoch meistens verengt; im mittleren und besonders im peripheren Drittel ist die Lungengefäß- 
zeichnung deutlich vermindert. Bei Kombination mit einem Ventrikelseptumdefekt (Tetralogie) kann 
schon eine mittelgradige Pulmonalstenose zu einer verminderten Lungengefäßzeichnung führen. Eine 
kompensatorische Druckerhöhung im rechten Ventrikel über die Höhe des Systemdruckes ist hier 
wegen der meist breiten Kommunikation mit der linken Kammer nicht möglich. Hinzu kommt der 
Volumenverlust durch den Rechts-Links-Shunt, so daß das Kleinkreislaufvolumen bald deutlich herab- 
gesetzt ist. Je schwerer die Pulmonalstenose ist, umso größer wird der Rechts-Links-Shunt und um so 
geringer die Lungengefäßzeichnung (entsprechend auch die Zyanose intensiver). Nur bei einer leichteren 
Tetralogie findet man noch eine poststenotische Dilatation des Pulmonalstammes und eventuell der 
Hauptäste; meistens jedoch fehlt sie, besonders wenn, wie häufig, eine infundibuläre Stenose vorliegt. 
Trotzdem kontrastieren die noch annähernd normal großen zentralen Gefäße zu der verminderten 
Lungengefäßzeichnung im mittleren und besonders im peripheren Drittel. Bei infundibulärer Stenose 
und Rotation des Herzens nach links kann der Pulmonalstamm fast ganz im Wirbelsäulenschatten 
verschwinden und in der Herztaille der normalweite oder leicht erweiterte linke Hauptast sichtbar 
sein (8.267). Je schwerer die Stenose ist, umso weiter nach zentral ist die Lungengefäßzeichnung 
vermindert, bis schließlich auch die Hauptäste und der Pulmonalstamm hypoplastisch werden. 
Während also bei der Trilogie der Pulmonalstamm häufig noch erweitert oder normal groß ist und die 
Taille ausfüllt, ist er bei der Tetralogie in der Regel klein und in den Wirbelsäulenschatten hinein- 
gedreht (stärkere Linksrotation, Hypoplasie des linken Ventrikels). Die peripheren Gefäßbezirke 
können sich gleichen, die zentralen erlauben meist eine Unterscheidung zwischen Tri- und Tetralogie. 


Bei Atresie oder Hypoplasie eines Pulmonalastes oder bei peripheren Stenosen bzw. Atresien wird 
die Lungengefäßzeichnung seitendifferent. Ist die Lungendurchblutung stark vermindert (schwere 
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Abb. 15. N. H., 6%], J., 57320. Normale Lungengefäßzeichnung bei Pulmonalstenose mit poststenotischer Dilatation 
des Pulmonalstammes und verzögertem Lungendurchfluß. 


Abb. 16. H. A.. 68/12 J., 63228. Leicht verminderte Lungengefäßzeichnung mit Rarefizierung und verzögerter Lungen- 
passage bei Tetralogie von Fallot. 
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Abb. 17. H.R., 5%/,, I., 61404. Stark vermehrte Lungengefäßzeichnung bei Vorhofseptumdefekt mit Dilatation bis 
zu den Subsegmentarterien. Keine Schlängelung. Gleichmäßige Kaliberabnahme bis zur Peripherie. 


Abb. 18. K. T., 2%/1, J., 56198. Vermehrte Lungengefäßzeichnung und pulmonale Hypertension bei Ventrikelseptum- 
defekt II. Dilatation mit Schlängelung, peripheren Kalibersprüngen und Rarefizierung. 
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Tetralogie bis Pseudotruncus, Atresie einer Lungenarterie), so erweitern sich die nutritiven Gefäße 
und können zusammen mit zusätzlichen Kollateralen sichtbar werden. Der Kollateralkreislauf 
ersetzt jedoch die fehlende oder verminderte Pulmonalisdurchblutung nicht ganz, weshalb in der 
Regel eine starke Zyanose besteht. Sind die Bronchialarterien erweitert, so sieht man auf den Seiten- 
und Schrägbildern anstelle des Pulmonalisovals mehr oder minder orthograd getroffene, rundlich- 
fleckige Gefäßschatten. Diese sind vom Bezirk unterhalb der Trachealbifurkation bis weit nach distal 
zu verfolgen. Die erweiterten, oft wurmartig gewundenen Gefäße des ursprünglich nur nutritiven 
Kreislaufs bilden mit ihren Verästelungen in den Lungen ein feines, unregelmäßiges Netzwerk, das 
sowohl mit den Pulmonalarterien wie mit anderen Kollateralen anastomosieren kann. Nicht selten 
sind auf dem frontalen Übersichtsbild Teile dieses Netzwerkes oder einzelne größere, von kranial oder 
kaudal kommende Kollateralgefäße zu erkennen, während die zentralen Kollateralen meistens vom 
Hilus- und Herzschatten verdeckt sind. 

Als Kollateralgefäße kommen die Bronchialarterien und Äste von Systemarterien (A. mammaria int., A. pericardiaco- 
phrenica, Truncus thyreocervicalis, oesophageale und intercostale Arterien [Liebow und Mitarb.]) in Betracht, die 
über den Hilus, die Pleura und pleuritische Verwachsungen in die Lungen einstrahlen. Die Rarefizierung des peripheren 
Gefäßbaumes beruht nicht nur darauf, daß das Gefäßkaliber vermindert und infolgedessen auch zentralere Gefäß- 
abschnitte nicht mehr sichtbar sind. Durch die Polyglobulie der zyanotischen Vitien wird die Blutströmung langsamer. 
Dabei kommt es zu peripheren thrombotisch-embolischen Gefäßverschlüssen. Die Strömungsgeschwindigkeit kann 
erheblich herabgesetzt sein, wie die stark verlängerten Durchflußzeiten des Kontrastmittels zeigen (bei schweren 
Fällen 4 Sekunden und länger). 


c) Eine vermehrte Lungengefäßzeichnung (Abb. 17,18) entsteht entweder durch eine Rückstauung 
im venösen Schenkel des kleinen Kreislaufes (Mitralstenose, herabgesetzte Förderleistung des linken 
Ventrikels, Pulmonalvenenstenose/-thrombose, Tumoren im linken Vorhof) oder durch ein Über- 
angebot im arteriellen Schenkel (Links-Rechts-Shunt). Die venöse Stauung (passive Hyperämie) 
ist immer mit einer venösen Hypertonie und einem pulmonalen Hochdruck verbunden, der das für den 
kleinen Kreislauf notwendige Druckgefälle aufrechterhält. Die arterielle aktive Hyperämie kann 
mit oder ohne pulmonale Hypertension einhergehen. 


Eine akute pulmonale Stauung kann, wenn der Druck im linken Vorhof die kritische Grenze von 25 mm Hg 
übersteigt, zum Lungenödem führen. Die Hilusregion zeigt eine diffuse Verschleierung, die nach der Peripherie 
zu schwächer wird; Lungenspitzen und -basis bleiben meist frei. Greift das Ödem vom Interstitium auch auf das 
Lungenparenchym über, so entstehen inhomogene, wolkige Verschattungen, die schmetterlingsflügelartig vom Hilus 
ausgehen, die mittleren und basalen Teile der Lungen bevorzugen und erst bei weiterem Fortschreiten die ganze 
Lunge befallen können (Zdansky). Frühzeichen der beginnenden Linksinsuffizienz sind nach Simon dilatierte Gefäße 
in den Oberlappen (vor allem Venen, weniger Arterien) bei verengten Gefäßen in den Unterlappen, also eine Umkehr 
der physiologischen Kaliberrelationen zwischen Ober- und Unterlappengefäßen. Dies erklärt sich aus einem vaso- 
konstriktorischen Reflex der Segment- und Lappenarterien nach Überschreiten eines kritischen Venendruckes, der 
in den basalen Partien früher erreicht wird als in den apikalen. Das Blut weicht dabei mehr aktiv als passiv in die 
kranialen Gefäße aus. Bei fortschreitender Insuffizienz wird dieser Befund verschleiert, da die Gefäße durch das 
perivaskuläre Ödem schlechter abgegrenzt und außerdem vom pulmonalen Ödem (interstitiell:diffus, parenchy- 
matös: fleckig) überlagert sind. Hinzu kommen interlobuläre Ergüsse (Kerley-Lines), schließlich auch interlobäre und 
freie pleurale Ergüsse. Bei weichen Aufnahmen darf eine scheinbar vermehrte Parenchymzeichnung nicht als Zeichen 
eines interstitiellen Ödems betrachtet werden, da sonst Verwechslungen zwischen aktiver und passiver Hyperämie 
möglich sind. Kombinationen beider Formen kommen vor; die Diagnose darf aber nur unter Bewertung der Bild- 
qualität gestellt werden. Bei chronischer Stauung sind die Hilusgefäße erweitert, die Lungenzeichnung als Aus- 
druck der vermehrten Durchtränkung des Lungengewebes verdichtet und verwaschen. Nach langer Dauer bildet sich 
eine Stauungsinduration mit kleineren oder größeren dichteren Fleckschatten (Hämorrhagien). 

Ist der arterielle Zufluß durch einen Links-Rechts-Shunt vergrößert, so muß kein pulmonaler Hochdruck bestehen, 
da die pulmonale Strombahn ein Niederdrucksystem mit geringem Gesamtwiderstand darstellt und die Lungen- 
arterien ein großes Volumen ohne Druckerhöhung aufnehmen können. Der niedere Widerstand erklärt sich aus der 
besonderen Struktur der kleineren Lungenarterien, bei denen der Anteil des elastischen Gefäßtyps relativ größer ist 
als im großen Kreislauf ($. 29). Entsprechend ist der Mitteldruckgradient zwischen Pulmonalarterie und linkem 
Vorhof gering. 

Die divergierenden Lungenarterien sind bei Hyperämie infolge Links-Rechts-Shuntes bis zu den 
feinen Verästelungen erweitert und lassen sich auf dem Leerbild bis in das periphere Drittel der Lungen- 
felder gut verfolgen. Die Zahl der sichtbaren Verästelungen ist vermehrt, der Durchfluß des Kontrast- 
mittels normal oder beschleunigt. Im Gegensatz zur passiven Hyperämie zeigen die Gefäße Eigen- 
pulsationen, die um so stärker sind, je höher das Shuntvolumen ist. Bei langen Expositionszeiten 
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leistungsschwacher Apparaturen können die Eigenpulsationen eine Bewegungsunschärfe verursachen 
und ein perivaskuläres Ödem vortäuschen (Stampbach und Mitarb.). Beweisend für den Links- 
Rechts-Shunt sind Pulsationen im mittleren Lungendrittel; poststenotische Pulsationen reichen nicht 
so weit in die Peripherie. Erweiterung und Pulsationen der proximalen Lungenarterien lassen sich 
besonders gut an der rechten absteigenden Pulmonalarterie unterhalb der Überkreuzung mit 
dem rechten Stammbronchus analysieren. An der Stelle, an der laterale Gefäßwand und Bronchus 
parallel laufen, kann der Gefäßquerschnitt gemessen werden (Schwedel). Bei der gezielten Durch- 
leuchtung ist dieser Bezirk einzublenden. Ist er vom rechten Vorhof überlagert, so kann er durch 
leichtes Drehen in den schrägrechten Durchmesser freiprojiziert werden. Auch auf Hartstrahlaufnahmen 
oder Tomogrammen ist das Gefäß zu erkennen. Eine stark pulsierende, lokalisierte, mehr rundliche 
Erweiterung spricht für eine Lungenfistel. Diese zeigt auch einen besonders raschen Kontrastmittel- 
durchfluß. Ein Anhalt für das Niveau, an dem der Links-Rechts-Shunt übertritt, ergibt sich nur aus 
Zeichen am Herzschatten selbst (Vorhof-, Aortengröße, Herztaille). 

Wichtig ist es, zu klären, ob mit dem vermehrten Volumen ein erhöhter Druck gekoppelt ist, d.h. 
ob gleichzeitig eine arterielle pulmonale Hypertension besteht. Eine leichtere Druckerhöhung 
kann allein durch das vermehrte Schlagvolumen bedingt sein, eine stärkere hat ihre Ursache jedoch 
in sekundären Lungengefäßveränderungen. Diese können sich schon bald nach der Geburt entwickeln, 
wenn zu einem erhöhten Volumen eine Druckübertragung über einen Ventrikelseptumdefekt oder 
offenen Ductus Botalli hinzukommt (S. 31f.). Der fötale Lungengefäßbau kann direkt in diese Ver- 
änderungen übergehen. Häufiger bilden sie sich aber erst nach einem Intervall aus. Die Gefäßverände- 
rungen können auch primär und unabhängig von einer etwaigen kardialen Mißbildung entstehen 
(primäre pulmonale Hypertension). 

Zunächst kommt es zur Mediahypertrophie an den kleinen Arterien und zur Ausdehnung der muskulären Media 
bis in die Arteriolen, die normalerweise nur unmittelbar am Abgang aus den kleinen muskulären Lungenarterien eine 
Mediamuseularis aufweisen. Nach längerem Bestehen der Mediahypertrophie beginnt eine zunächst zelluläre, dann 
fibröse Intimareaktion, wodurch einzelne Gefäßlumina eingeengt oder völlig verschlossen werden können. Die Intima- 
reaktion kann sich auch herdförmig auf die mittelgroßen muskulären Arterien ausdehnen. Schließlich bilden sich 
konzentrische und exzentrische Ringe zellarmer Fibrinschichten, die zu progressiven Gefäßverschlüssen führen. Die 
Gefäße proximal und distal der Verengungen oder Verschlüsse können sich unter Rückbildung der Mediahypertrophie 
erweitern. An den dilatierten kleinen, muskulären Arterien und Arteriolen können sackförmige Gefäßsprossen mit 
zentraler endothelialer Proliferation entstehen, die sich bis in die Alveolarkapillaren fortsetzen. In einem späteren 
Stadium wird die Media fibrös verändert; die Intima zeigt eine zellfreie Fibrin- und Hyalinschicht mit unregelmäßigen, 
teilweise verschlossenen Restkanälen. Es bilden sich kavernöse und angiomatoide Gefäßstrukturen aus, die durch 
Kapillaren mit den Alveolarkapillaren Verbindung aufnehmen. Es kann zu multiplen Blutungen und zur Haemoside- 
rose der Lungen kommen, 

Mediahypertrophie, Intimafibrose und schließlich Sklerosierung engen den Gesamtquerschnitt des 
Pulmonalgefäßbaumes ein. Der Widerstand nimmt zu, der Durchfluß ab. Besonders das periphere 
Drittel und die basalen Partien der Lungenfelder werden vermehrt transparent, während im zentralen 
und mittleren Drittel die Gefäße noch erweitert sind. Die größeren Gefäße können auch auffallend 
geschlängelt sein, wenn in ihnen ein vermehrtes Volumen unter erhöhtem Druck steht (Künzler und 
Schad) (Abb. 18). Kennzeichnend sind plötzliche Kalibersprünge an den Aufzweigungsstellen der 
kleineren Gefäße. Die Segment- und Subsegmentarterien sind bei shuntbedingter arterieller 
Hypertension vermehrt geschlängelt, die feineren Verästelungen vermindert und zudem extrem 
verengt und auffallend gestreckt. Lokalisierte Intimaproliferationen können zu umschriebenen Lumen- 
einengungen und nachfolgender kolbenartiger Erweiterung führen. Das periphere Lungendrittel und 
nur selten, bei hochgradiger Widerstandszunahme, auch das mittlere Drittel sind aufgehellt, die 
Lungengefäßzeichnung im peripheren Drittel normal oder sogar vermindert. Die zentralen Gefäße 
sind bei mittelgradiger bis schwerer Druckbelastung erweitert, unter Umständen ektatisch. Sie zeigen 
meist abnorme systolo-diastolische Kaliberschwankungen (Windkessel!). Der Pulmonalstamm hat nur 
beim Foeten die gleiche Wanddicke wie die Aorta, später normalerweise etwa 40—70% von ihr. 
Bei erworbener pulmonaler Hypertension ist die Wand beider Gefäße annähernd gleich dick (Heath, 
Wood, du Shane, Edwards). 

Bei nicht shuntbedingter pulmonaler Hypertension (Mitralfehler) findet man Kalibersprünge schon 
am Übergang von den Lappen- in die Segmentarterien, wobei die Segment- und Subsegmentarterien 
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besonders der Unterlappen verengt sind (Esch und Thurn). Nicht selten ist schon das mittlere 
Lungendrittel aufgehellt, wohl infolge einer zusätzlichen Vasokonstriktion größerer Gefäße (Zdansky, 
Wood, Thurn, Simon). Bei mittelgradiger bis schwerer Druckbelastung kann der rechte Hilus 
„amputiert“ sein oder spitzkonisch nach unten auslaufen. Ein ähnliches Bild findet man auch bei 
primärer idiopathischer Pulmonalsklerose. Infolge interstitieller Fibrose kann die Lungen- 
gefäßzeichnung streifig vermehrt sein. Die Hilusgefäße sind weit, die A. pulmonalis prominiert. Im 
Gegensatz zur shuntbedingten pulmonalen Hypertension fehlen aber die Eigenpulsationen. 

Um bei vermehrter Lungengefäßzeichnung die Frage nach den Druckverhältnissen beantworten zu 
können, muß man die einzelnen Lungenpartien miteinander vergleichen und mit der Dilatation der 
großen Gefäße und der Herzkammern in Beziehung setzen. Ein normales Lungengefäßbild schließt 
eine leichte (t/, der Fälle) bis mittelgradige (!/, der Fälle) Druckbelastung nicht aus (Thurn). Manch- 
mal sind auch erst aus der Verlaufsbeobachtung gleichwertiger Aufnahmen Rückschlüsse möglich. Aus 
der Vorhofgröße, der Form der Herztaille und einer allfälligen Zyanose lassen sich bei angeborenen 
Vitien das Niveau der Querverbindung und die Anatomie der Gefäßursprünge differenzieren. 


Vermehrte Lungengefäßzeichnung 
| re. Vorhof groß: ASD/FM 


shns)Zyanpse ,Re-Shunb: Niveau’? | li. Vorhof groß: DB/VSD/ao.-pu. Fenster 
Seite der Belastung ? Li-Bel.: TrA (+TRG) 
ER Re-Li-Shunt/Kreuzshunt Re-Bel./Komb.Bel.: VSD IIIb, DB III, 
u Peripherie hell ? Gefäßband ? ao.-pu. Fenster, CAC, ASD/FM Spät- 
Herztaille ? stadium, TRG, TAC 


ausgefüllte Herztaille ASD/FM, VSD, DB/ao.-pu. Fenster, Taussig-Bing, Hypoplasie bis Atresie 
der Aorta bzw. Mitralis, korrig. TRG + VSD, SV + rud. Kammer 


tiefe Herztaille TRG, TAC 


Verminderte Lungengefäßzeichnung 


| PST: Niveau? infundibulär/valvulär/peripher 
ohne Zyenase | Primäre Pulmonalsklerose 
| Seite der Belastung ? Li-Bel.: TrA (re. Vorhof groß) 
mit Zyanose Re-Li-Shunt/Kreuzshunt Re-Bel.: TrF, Pulmonalatresie (re. Vorhof 
| Gefäßband ? Herztaille ? groß) TF/Pseudotruncus, Primäre 
Pulmonalsklerose 


ausgefüllte Herztaille PST/TrF, VSD + PST, azyanotischer TF, Ebstein 


tiefe Herztaille TF/Pseudotruncus, TrA/Pulmonalatresie, TRG + PST 


Die Seitenansicht 


Auf der Seitenansicht (8. 18, Abb. 1f—h) ist das Septum interventrieulare meistens schräg getroffen 
(Abb. 6, 7), weshalb die Größe beider Ventrikel nicht immer sicher zu ermessen ist. Lediglich aus 
der Höhe der ventralen Kontur kann etwas über die Größe des rechten Ventrikels und aus dem vor- 
deren und hinteren Herz-Zwerchfellwinkel über die des linken Ventrikels bzw. über die Herzrotation 
ausgesagt werden. Der rechte Vorhof liegt innerhalb der Herzsilhouette und ist deshalb nicht beurteil- 
bar; der linke dagegen ist am hinteren Herzrand gut herausprojiziert. Seine Größe wird wegen der 
störenden Überlagerung durch den Hilus am besten mit Hilfe eines Ösophagogramms bestimmt (S. 84ff.). 
Das Gefäßband ist breit von Lungengewebe überlagert und oft nur ventral abzugrenzen. Thorax- 
deformitäten wie Herzbuckel, Trichterbrust (Abb. 119), flacher Thorax u.a. sind in der seitlichen 
Projektion gut zu erkennen. 


Bei Drehung des Patienten aus der Frontalansicht über den schrägrechten Durchmesser in die Seitenansicht 
verschwindet zuerst der linke Ventrikel hinter dem rechten, dann der größte Teil des rechten Ventrikels hinter dem 
rechten Vorhof. Zugleich rückt von der Bucht zwischen V. cava eran. und rechtem Vorhof der linke Vorhof mehr und 
mehr an den rechten bzw. dorsalen Herzrand. Die Wirbelsäule wandert nach rechts und gibt den Retrokardialraum 
frei. Bei Aufsicht von rechts sieht man hauptsächlich auf den rechten Vorhof, in den vorderen Randpartien auf den 
rechten Ventrikel, in den hinteren auf den linken Vorhof. Bei Drehung des Patienten aus der Frontalansicht über den 
schräglinken Durchmesser in die Seitenansicht verschwinden zuerst der rechte Vorhof hinter dem rechten Ventrikel, 
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dann große Teile des rechten Ventrikels hinter dem linken. Bei Aufsicht von links sieht man vorwiegend auf den linken 
Ventrikel, ventral auf einen Teil des rechten Ventrikels und dorsal auf den linken Vorhof. Die Herzkontur wird ventral 
vom rechten Ventrikel, auf Höhe der Pulmonalklappen unter Umständen vom rechten Herzohr und dorsal, oberhalb 
des nach hinten leicht konkaven Cavaschattens vom linken Vorhof gebildet. Zwischen Cavaschatten und linkem 
Vorhof kann, vor allem in der Diastole, der linke Ventrikel in geringer Ausdehnung an der hinteren Kontur beteiligt 
sein. Die vordere Begrenzung des Gefäßbandes wird oberhalb der Pulmonalklappenebene, die in der seitlichen Pro- 
jektion ventral und etwas kranial von der Aortenklappe liegt, von einem Stück des Pulmonalstammes eingenommen. 
Kranial vom Pulmonalstamm muß man sich die Aorta ascendens denken, die auf der Aufnahme jedoch meistens 
weggeleuchtet ist. Die hintere Kontur des Gefäßbandes ist nicht zu erkennen, lediglich der längsovale Schatten des 
fast orthograd getroffenen rechten Pulmonalhauptastes. Thoraxform und Zwerchfellstand müssen bei der 
Beurteilung des Seitenbildes berücksichtigt werden. Bei Zwerchfelltiefstand rückt der Herzschatten nach ventral, 
wodurch der Retrokardialraum breit und hoch und der Cavaschatten ausgedehnt sichtbar wird. Bei Zwerchfell- 
hochstand reicht der Herzschatten weiter nach dorsal und engt den Retrokardialraum ein. Bei flachem Thorax ist 
die Kontaktfläche zwischen Herz und vorderer Thoraxbegrenzung breiter, und die Herzspitze füllt den vorderen Herz- 
Zwerchfellwinkel aus. Bei der Trichterbrust kommt noch eine Rotation des Herzens nach links (UZS) hinzu. 


Es ist wichtig, den Einfluß der Herzrotation auf das Seitenbild zu kennen. Nur so ist die Differentialdiagnose des 
vorderen Herz-Zwerchfellwinkels und des Retrokardialraumes möglich (s. u.). 


Rechtsrotation (GUZS) 
leicht — mittel: Seitlich: linke Ventrikelspitze knapp hinter der 
Sichel des rechten Ventrikels. 
Frontal: Herz nicht/leicht verbreitert. Linksbelastung (AST/ISTA) 
kombinierte Belastung mit vorwiegender 


stark: Seitlich: linke Ventrikelspitze bis zur vorderen 
Linksbelastung (VSD/DB) 


Herzkontur reichend, rechter Ventrikel u. U. 
gehoben. 
Frontal: Herz verbreitert. 
Keine Rotation 
Frontal: Herz nicht verbreitert 
Rechtsbelastung: Ausflußbahnverlängerung/ 
Pulmonalisprominenz, Spitzenbereich 
verlängert Druckbelastung leicht/mittelschwer 
Linksbelastung: Herz nach hinten vergrößert, 
Spitzenbereich verlängert. 
Frontal: Herz verbreitert. 
Rechtsbelastung: linker Ventrikel etwas gehoben mittelschwere PST 
Linksbelastung: Linker Ventrikel nach der \ 


Seite und unten verlängert j VSDJAST 
Kombinierte Belastung: VSD II-III, DB II-III (Rotation aufgehoben) 
Linksrotation (UZS) Frontal: Herz normalgroß/verbreitert. Rechtsbelastung 
Kombinierte Belastung mit vorwiegender 
Rechtsbelastung 


leicht: Seitlich: Septum nach vorne gerichtet, linker 
Ventrikel normalgroß/vergrößert 


VSD II-IIIa, ASD, PST, leichte TF. 
mittel: Seitlich: Septum senkrecht im Profil getroffen, | 


linker Ventrikel normalgroß/verkleinert, leicht 
nach dorsal gehoben. 


ASD, PST, TF, Eisenmenger, CAC 


schwer: Seitlich: Septum nach hinten gerichtet, linker 
Ventrikel klein/hypoplastisch, nach dorsal ASD + FM/MST, TF, TıF 
gehoben. 
Frontal: Konfiguration mitral/aortal 


Bei Linksrotation des Herzens (Rechtsbelastung, UZS) steht das Septum entweder senkrecht im Strahlengang 
oder in leichter Neigung nach ventral oder dorsal (Abb. 8, 12a). Die Aufsicht auf den rechten Ventrikel wird größer, die 
auf den linken kleiner. Der linke Ventrikel ist nach dorsal und unter Umständen nach kranial verdrängt und über- 
lagert das Cavadreieck (schmaler Retrokardialraum, Abb. 19d, e). Pulmonalisstamm und Pulmonalklappen rücken 
weiter nach hinten in den Schatten der Aorta. Bei Rechtsrotation (Linksbelastung, GUZS, Abb. 6) ist das Sep- 
tum mehr in Aufsicht getroffen. Nur eine ganz schmale Sichel des rechten Ventrikels bildet den vorderen Herzrand. 
Die Weite der Aortenschlinge hängt von der Lage der Aortenwurzel und der Aorta ascendens ab. Am weitesten ist 
die Schlinge bei Transposition der Aorta, am engsten bei sehr starker Linksrotation und kleinem, nach hinten ver- 
drängtem linken Ventrikel (vgl. Abb. 12b, c). Bei Rechtsrotation ist der Aortenbogen im schräglinken Strahlengang 
entfaltet, bei Linksrotation mehr im seitlichen. Entsprechend beurteilt man das Pulmonalfenster bei einer Rechts- 
belastung mit Linksrotation (Tetralogie von Fallot) am besten bei starker Rechtsdrehung des Patienten oder im 
seitlichen Strahlengang. 


60 Differentialdiagnostische Kriterien 


In 


a: PST b: ASD ©: TE 


Abb. 19. Seitenbild der Rechtsbe- 
lastung. Stark verlängerte vordere 
Kontur bei Volumenbelastung durch 
Vorhofseptumdefekt (b), mittellange bei 


|! Druckbelastung (Pulmonalstenose, a), 
relativ kurze bei Tetralogie (ce). Breiter 
Retrokardialraum (a—c), solange keine 
stärkere Linksrotation (d,e) eintritt. Achte 
\ auf die Überschneidung der hinteren 
| Kontur des linken Ventrikels mit der 
Cavakontur. Bei stärkerer rechtsseitiger 
Druckbelastung wird der vordere Herz- 
II Zwerchfellwinkel frei und der Retrokar- 
dialraum vom nach hinten verdrängten 

linken Ventrikel ausgefüllt (d—e). 

e: TrF 


en 


a: AST b: AST+ DB e: Mitralatresie 


d: TF 


Abb. 20. Seitenbild der Linksbelastung. Der linke Ventrikel reicht bei stärkerer Vergrößerung vermehrt nach 
vorne unten und hinten und überragt die Cavakontur (a—b). Bei Mitralatresie (c) im Bereich des hypoplastischen 
linken Ventrikels freier Retrokardialraum. Linker Vorhof weit nach hinten reichend. 
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Die Breite des Herzschattens kann in der seitlichen Projektion sowohl bei leichter Linksbelastung 
wie bei leichter bis mittelgradiger Rechtsbelastung annähernd normal sein. Bei stärkerer Links-, 
Rechts- und kombinierter Belastung dagegen ist der Herzschatten verbreitert (Abb. 20, 21). Der linke 
Ventrikel ist dann entweder stärker vergrößert (Querdimension, Volumenbelastung) oder durch einen 
stark vergrößerten rechten Ventrikel nach hinten verdrängt (schwere rechtsseitige Volumen- oder 
Druckbelastung, ASD/TrF/PST). Der ans hintere Mediastinum angrenzende Teil der Einflußbahn 


a 


“ne 


a: DBII b: VSD III ce: VSDIIIb 


Abb. 21. Seitenbild der kombinierten Belastung. Sehr breites Herz, das weit nach hinten auslädt und vorne 
weit nach oben reicht. Achte auf die Beziehung zwischen hinterer Ventrikel- und Cavakontur (c!). 


Abb. 22. Zunehmende Ein- 
engung des Retrokardial- 
raums bei fortschreitender 
Vergrößerung des linken Ven- 
trikels (Linksinsuffizienz bei 
Fibroelastosis endocardica). 

Beachte dieBeziehung zwischen 
Ventrikel- und Kavakontur. 

a b [et 


engt den Retrokardialraum ein. Wenn das Herz groß und beide Herz-Zwerchfellwinkel ausgefüllt sind, 
ist eine Differenzierung auf dem Seitenbild unmöglich. Eine gewisse Unterscheidung der Seite und Art 
der Belastung ist nur bei freiem vorderen Herz-Zwerchfellwinkel oder freiem Retrokardial- 
raum möglich, wobei immer Zwerchfellstand und Atemphase berücksichtigt werden müssen (s. o.). 
Für die Rechtsbelastung spricht eine verlängerte vordere Herzkontur, die die Thoraxbegrenzung 
in größerer Ausdehnung berührt. Man findet dies bei Verlängerung der rechten Ausflußbahn (PST) 
und besonders bei diastolischer Volumenbelastung des Infundibulum, weil dieses dann nicht nur weit 
nach kranial reicht, sondern auch erweitert ist und die ventrale Bucht ausfüllt (vgl. Abb. 19a, b). 
Auch eine infundibuläre 3. Kammer kann sich in die Herzbucht vorwölben (Abb. 82, 84). Bei Hypo- 
plasie des Infundibulum liegt dagegen die vordere Bucht tiefer (Abb. 19). 


a) Weiter Retrokardialraum: Wenn der vordere Herz-Zwerchfellwinkel ausgefüllt, die ventrale Herz- 
kontur verlängert, der Retrokardialraum breit und die V. cava caud. gut sichtbar ist, ist die Rechts- 
belastung sicher (Abb. 19a, b). Ist die Lungengefäßzeichnung vermehrt, so handelt es sich um einen 
leichten bis mittelgradigen Vorhofseptumdefekt, bei normaler bis leicht verminderter Lungengefäß- 
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zeichnung um eine leichte bis mittelgradige Pulmonalstenose. Reicht die vordere Ventrikelkontur nicht 
weit nach kranial und bestehen eine verminderte Lungengefäßzeichnung und Zyanose, so spricht dies 
für eine Fallotsche Tetralogie. Auch bei leichter bis mittelgradiger Linksbelastung kann der vordere 
Herz-Zwerchfellwinkel ausgefüllt und der Retrokardialraum noch frei sein, wenn der linke Ventrikel 
vor allem in der Längsdimension vergrößert ist (Druckbelastung) und weiter nach links vorne und 
unten reicht (S. 173). Die Kontaktfläche mit der vorderen Thoraxwand ist dann aber nicht verlängert. 


a: FM b: AST ce: TRG 


Abb. 23. Seitenansicht des Ge- 
fäßbandes bei verschiedenen An- 
omalien. Ventrale Vorbuchtung des 
Gefäßbandes bei Dilatation der 
V.cava cran. (a), der dilatierten 
Aorta (b), der transponierten Aorta 
(ec). Dagegen liegt der Truncus 
(d, e) relativ weit dorsal. In (a) 
hinter dem Herzen bogige Kontur 
des vertikal verlaufenden Sammel- 
gefäßes der transponierten Lun- 
genvenen. 


d: TAC e: TAC 


b) Freier vorderer Herz-Zwerchfellwinkel: Bei stärkerer Rechtsbelastung mit Linksrotation des 
Herzens wird der vordere Herz-Zwerchfellwinkel durchscheinend oder frei, da die Herzspitze nach 
dorsal verlagert ist (schwere PST, TF, Abb. 19c—e). Dies trifft allerdings nur zu, wenn der rechte 
Ventrikel nicht unter Volumenbelastung steht oder dilatiert ist. Bei leichter Zyanose denkt man dann 
an eine Trilogie, bei schwerer an eine Tetralogie. Das nach dorsal verdrängte linke Herz engt den 
Retrokardialraum ein (Abb. 171). Der linke Ventrikel überlagert den normalerweise durchscheinenden 
Cavaschatten und buchtet in den Hinterherzraum aus (vgl. Abb. 166 und 176). Ist der linke Ventrikel 
noch annähernd normal groß (PST, TrF), so wird das Herz auch etwas nach dorso-kranial gekippt 
und der linke Vorhof gehoben (Abb. 86). Der Retrokardialraum wird dann besonders schmal und 
nach oben spitzwinklig (Abb. 19e). Bei kleinem bzw. hypoplastischem linken Ventrikel (schwere TF, 
Pseudotruncus, Mitralatresie) beschränkt sich die Einengung mehr auf den Raum hinter dem linken 
Vorhof (Abb. 173, 176). Dieser ist durch die Linksrotation mehr nach rückwärts verlagert als gehoben. 
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Bei Mitralatresie wird der Retrokardialraum nach unten sehr breit und ist vorne von der V.cava 
caud. und vom rechten Vorhof begrenzt (Abb. 20c). Besteht keine Zyanose, so kann bei freiem vorderen 
Herz-Zwerchfellwinkel und eingeengtem Retrokardialraum auch eine Linksbelastung oder eine 
kombinierte Belastung vorliegen. Für eine Linksbelastung spricht, wenn der linke Vorhof ver- 
größert ist und der linke Ventrikel weit über den Cavaschatten nach dorsal reicht (Abb. 20a, b, 22,135). 
Der Retrokardialraum ist dann von vorne durch den linken Ventrikel und von oben durch den erwei- 
terten linken Vorhof stark eingeengt. Der vordere Herz-Zwerchfellwinkel wird trotz Vergrößerung 
des linken Ventrikels frei, wenn dieser nach rechts rotiert ist und wenn bei kombinierter Belastung 
die Rechtsrotation vorherrscht und der rechte Ventrikel angehoben ist (Abb. 21a, 134). 


ce) Gefäßband. Die Konturen des Gefäßbandes und der ventralen Bucht sind meistens schwer zu er- 
kennen, besonders wenn die Aufnahme hart und die Lungengefäßzeichnung vermehrt ist. Die Lage und 
Form der ventralen Bucht hängt nicht nur von der Größe und Weite des Conus pulmonalis, sondern 
auch von der der großen Gefäße ab (Abb. 11,12). Eine erweiterte Aorta ascendens (Abb. 23b, 107) oder 
A. pulmonalis (Abb. 85) kann nach ventral vorspringen und die Bucht ausfüllen. Desgleichen reicht 
eine transponierte Aorta (Abb. 23c) weit nach vorne, eine dextroponierte Aorta bzw. ein TAC 
(Abb. 23d, e) weniger weit. Ein Truncus ist außerdem im proximalen Teil schattendichter als eine 
transponierte Aorta, da er ein größeres Kaliber hat. Besteht Verdacht auf eine Rechtsbelastung mit 
Linksrotation des Herzens, so achte man auf das Pulmonalfenster: Fehlt das Pulmonalisoval und ist 
das Fenster sehr hell, so spricht dies für eine Hypoplasie der A. pulmonalis (Abb. 173). 


Das schräglinke Bild 
(Vorderer 2. schräger Durchmesser, Abb. 2a, 24-36, S. 18). 


In der Frontalansicht ist die Ventrikelgröße nicht sicher zu beurteilen (8. 46ff.). Dreht man aber den 
Patienten um 40—45° nach rechts, so verläuft das Septum interventriculare annähernd in der Strahlen- 
richtung, sofern das Herz nicht rotiert oder verlagert ist. Das Septum ist im Profil getroffen, die links 
und rechts von ihm liegenden Ventrikel werden randbildend und ihre Größe beurteilbar. Der linke 
Vorhof stört dabei nicht, da er oberhalb des linken Ventrikels liegt; auch seine Größe ist zu erkennen. 
Der rechte Vorhof dagegen kommt hinter den rechten Ventrikel zu liegen und kann dessen Beurteilung 
erschweren. 

Bei Drehung aus der Frontalansicht in die schräglinke Projektion rückt der Wirbelsäulenschatten aus dem Herz- 
schatten heraus nach links; zugleich wird die Aufsicht auf den linken Ventrikel und Vorhof größer. Der rechte Vorhof 
verschwindet hinter dem rechten Ventrikel, der vom Zwerchfell nach kranial immer mehr randbildend wird. Infun- 
dibulum und A. pulmonalis rücken nach rechts und die Pulmonalklappenebene in den Aortenschatten hinein. Auch 
die Aorta ascendens wird nach rechts verlagert, wodurch sich der Aortenbogen öffnet und die V. cava cranialis ver- 
deekt wird. Die in der Frontalansicht links von der Wirbelsäule liegende Aorta descendens rückt leicht nach rechts und 
kann die Wirbelsäule etwas nach rechts überragen. Bei 40—45° Drehung ist der rechte Vorhof in der Diastole nur noch 
kranial zwischen Aorta ascendens und rechtem Kammerbogen mit dem Herzohr randbildend; in der Ventrikelsystole 
kann er noch weiter nach distal reichen. Die Grenze zwischen Vorhof und Kammer ist manchmal an einer kleinen 
Kerbe zu erkennen. Der linke Ventrikel projiziert sich nur noch mit einer schmalen Kalotte in den Wirbelsäulen- 
schatten; ober- und unterhalb von ihr ist der Retrokardialraum frei. Der linke Vorhof bildet etwa das obere Drittel, 
der linke Ventrikel die unteren Zweidrittel des linken Herzrandes. 


Die Form der schräglinken Herzsilhouette ist durch den rechten (a) und linken Bogen (b) und das 
Gefäßband (c), d.h. durch die Größe und Lage der 4 Herzkammern und der großen Gefäße bestimmt. 
Bei der Beurteilung ist auch auf die Relation der Bögen und des Gefäßbandes zueinander und zur 
Wirbelsäule zu achten. Weniger wichtig ist in dieser Projektion die Breite des Herzschattens, da ver- 
breiterte Herzen bei Links-, Rechts- und kombinierter Belastung vorkommen. Allgemein ist bei Dilata- 
tion einer Kammer der Bogen deutlich verlängert, weit und ausladend, bei Hypertrophie mit leichter 
Widerstandsdilatation dagegen stärker gekrümmt, enger und prominent. Bei leichter bis mittelschwerer 
Widerstandsbelastung kann das Herz schräglinks normal aussehen; dann können nur die anderen 
Projektionen einen Hinweis geben (sr: rechte Ausflußbahn, dv: Spitzenbereich, Taille). Bei der Beur- 
teilung der Herzlage und -form muß man, nachdem man extrakardiale Einflüsse oder eine Fehlanlage 
ausgeschlossen hat, immer eine hämodynamische Rotation des Herzens berücksichtigen. 
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Ein Zwerchfellhochstand (Säuglingsalter) führt zur Querlage und Linksrotation des Herzens. Dieses erscheint in der 
schräglinken Projektion breit, von rundlicher Form und überlagert die Wirbelsäule stärker. Eine Ventrikelvergröße- 
rung kann vorgetäuscht werden (Beurteilung in Inspiration !). Ein Zwerchfelltiefstand (Pubertät) bewirkt eine Steil- 
lage und Rechtsrotation; der Herzschatten wird schmal, oval oder birnenförmig und berührt den Wirbelsäulenschatten 
nur knapp. Bei Trichterbrust kommt es zur Dorsalverlagerung und Linksrotation des Herzens, bei Kyphose meist 
zur Rechtsrotation. Ist das Herz mediangestellt oder dextroponiert (Abb. 77), so rückt die Wirbelsäule bei Rechts- 
drehung des Patienten früher aus dem Herzschatten heraus, und der linke Ventrikel erreicht die Wirbelsäule in der 
schräglinken Projektion nicht mehr. Dies gilt besonders auch für die Dextrokardien, bei denen der Retrokardial- 
raum ganz frei wird und das schräglinke Bild einem schrägrechten gleicht. Die Linksrotation des Herzens (Rechts- 
belastung, UZS) ist der Drehrichtung des Patienten nach rechts entgegengesetzt. Die charakteristischen Projektions- 
verhältnisse des schräglinken Bildes treten deshalb erst bei stärkerer Rechtsdrehung auf. Das Kammerseptum kann 
bei schwerer Rechtsbelastung sogar erst auf dem Seitenbild im Profil getroffen sein (Abb. 91). Auf dem schräglinken 
Bilde überragt der linke Ventrikel, obwohl er nicht vergrößert ist, den Wirbelsäulenschatten, weil er durch die Rota- 
tion im UZS nach hinten und links verdrängt wird. Man sieht dann auf eine größere Fläche des rechten als des linken 
Herzens. Bei Rechtsrotation (Linksbelastung, GUZS) liegt das Kammerseptum schon bei geringerer Rechts- 
drehung des Patienten in der Strahlenrichtung, weil beide Drehrichtungen gleichsinnig sind. Der rechte Vorhof ist 
bei 45° Drehung hinter dem rechten Ventrikel verschwunden. Letzterer wird in schmaler, der linke Ventrikel und Vor- 
hof in breiterer Aufsicht getroffen. Obwohl bei rotiertem Herzen das Septum interventrieulare bei 45° Drehung nicht 
im Profil getroffen ist, bietet die schräglinke Projektion große diagnostische Vorteile. Aus den Veränderungen der Herz- 
silhouette kann man — einen konstanten Drehungswinkel vorausgesetzt — einen Anhalt gewinnen, ob das Herz 
rotiert ist, in welcher Richtung und in welchem Grade. Ein Drehwinkel von ungefähr 45° ist erreicht, wenn der Thorax- 
abschnitt rechts der Wirbelsäule etwa doppelt so breit ist wie links der Wirbelsäule. Die physiologische Kyphose der 
Brustwirbelsäule soll bei der Untersuchung erhalten bleiben. 


Abb. 24. Normales schräglinkes Bild eines 
11 Monate alten Säuglings. Achte auf die Länge 
und Krümmung des rechten und linken Bogens 
sowie auf die Beziehung zur Wirbelsäule und 
vorderen Thoraxbegrenzung. 
7 Abb. 25. Rechter Bogen im schräglinken Bild. 
Weit ausladende äußere Kontur mit hoher 
Bucht: dilatierter rechter Vorhof (TrF), mittlere 
Kontur mit nur leicht gehobener Bucht: hyper- 
trophischer rechter Ventrikel (PST), innere mehr 
kreisförmige Kontur mit tiefer Bucht: hyper- 
trophischer und linksrotierter rechter Ventrikel 
Abb. 24 Abb. 25 mit Hypoplasie der rechten Ausflußbahn (TF/ 
Pseudotruneus). 


a) Das Aussehen des rechten Bogens (Abb. 25) hängt von der Größe des rechten Ventrikels und Vor- 
hofs, der Breite des Gefäßbandes sowie von Richtung und Grad der Herzrotation ab. Mit zunehmender 
Linksrotation (UZS) bildet der rechte Vorhof die rechte Kontur. Ist aber gleichzeitig der rechte Ven- 
trikel stark hypertrophiert und nach vorne ausgebuchtet, so verschwindet der Vorhof trotz der Links- 
rotation des Herzens hinter dem Kammerschatten (PST, TF; Abb. 25 mittlere und innere Kontur, 
Abb. 26b), sofern er nicht ebenfalls deutlich vergrößert ist (schwere TrF, Abb. 25 äußere Kontur, 
Abb. 26c, f). Sein Anteil an der rechten Herzschattenhälfte ist an einem Randbezirk von stärkerer 
Transparenz abzuschätzen, der nicht mit der schmalen Kalotte geringerer Schattendichte verwechselt 
werden darf, die durch Überlagerung mit lufthaltiger Lunge entsteht. Manchmal zeichnet sich die 
Grenze zwischen Ventrikel und Vorhof durch eine kleine Kerbe ab, die bei tiefer Inspiration deutlicher 
wird. Da sich der rechte Vorhof auch kranialwärts ausweitet, wird der rechte Bogen nach oben ver- 
längert und die obere Bucht zwischen V. cava cran. und rechtem Vorhof nach kranial verlagert. Bildet 
der rechte Ventrikel den rechten Herzrand (PST), so wird die Bucht, in der noch Teile des rechten 
Herzohrs liegen können (kleiner Buckel), vom rechten Ventrikel und der Aorta asc. bzw. V. cava cran. 
begrenzt. Die Bucht liegt dann nicht so hoch wie bei starker Vorhofdilatation (Abb. 25), aber auch 
nicht so tief wie bei Hypoplasie des Infundibulum pulmonale (schwere TF, Pseudotr). Beim Vorhof- 
septumdefekt bzw. bei Lungenvenentransposition, bei denen rechter Ventrikel und Vorhof dilatiert 
sind, hängt es vom Rotationsgrad des Herzens ab, wer von beiden randbildend wird. Bei sehr starker 
Rotation ist es eher der rechte Vorhof, bei geringerer der rechte Ventrikel. Da auch das Infundibulum 
erweitert ist (S. 49), ist die Kontur verlängert und lädt weit aus; die Bucht liegt relativ hoch (vgl. 
Abb. 26, 27). Auch wenn bei Trikuspidalatresie der rechte Ventrikel hypoplastisch ist, bildet der 
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rechte Vorhof die rechte Kontur. Ist der Vorhof stark erweitert, so verläuft der rechte Bogen bauchig 
und bildet mit dem Zwerchfell einen spitzen Winkel (Abb. 30c, d). Die Schattenbrücke zwischen dem 
rechten und linken Bogen wird schmal und die Herzsilhouette eiförmig, weil auch der linke Ventrikel 
vergrößert ist. Am normalen Herzen entsteht ein spitzer, weit nach links auslaufender Winkel nur bei 
Zwerchfelltiefstand und sehr tiefer Inspiration. Ist der rechte Vorhof bei der Trikuspidalatresie weniger 
stark erweitert (ungehinderter Abfluß durch ASD), so kann die rechte Kontur annähernd gerad- 
linig, im Extremfall konkav verlaufen und ist wirbelsäulennah (Abb. 30a, b). Das Gefäßband geht 
dann fast vertikal in den Kammerbogen über. Ein flacher rechter und ein ausladender linker Bogen 
sind auch bei Linksbelastungen (Druck, Volumen) mit deutlicher Rechtsrotation möglich, d.h. 
wenn der rechte Ventrikel nur an seiner Schmalseite, den vorderen septumnahen Partien, getroffen 
wird (Abb. 29a, 32c). Die linksseitigen Druckbelastungen zeigen eine normale, der Ventrikelseptum- 
defekt II eine vermehrte Lungengefäßzeichnung mit Pulmonalisdilatation. Die Trikuspidalatresie weist 
eine verminderte Lungengefäßzeichnung, keine Pulmonalisdilatation und eine paradoxe Pulsation des 
rechten Herzrandes (Vorhof!) auf, der in gleicher Richtung wie der linke pulsiert. Seltener findet man 
einen flachen rechten und einen ausladenden linken Bogen bei Rechtsbelastung mit extremer Links- 
rotation (Abb. 195). Fast in einer Vertikalen liegen vorderer Gefäßbandrand und rechter Bogen auch 
bei der Transposition der großen Gefäße (TRG), evtl. auch bei Dextroposition eines Truncus oder der 
Aorta (TF) (Abb. 28b, 36a, e). Da die rechte Kammer vergrößert ist, liegt hier die Kontur aber näher 
an der Thoraxbegrenzung als an der Wirbelsäule. 


Relativ flach ist der rechte Bogen auch bei leichter bis mittelschwerer Pulmonalstenose, wenn nur 
die Wand der rechten Kammer verdickt und die Ausflußbahn verlängert ist (Längsdehnung) (Abb. 
26d, g). Der rechte Herzrand ist dann etwas vermehrt gerundet, die rechte Bucht ein klein wenig 
gehoben und abgeflacht, der rechte Bogen manchmal etwas länger als der linke. Letzterer ist noch an- 
nähernd normal, da das Herz nicht oder nur leicht nach links rotiert ist. Bei schwerer Pulmonalstenose 
dagegen mit Querdehnung des hypertrophischen Ventrikels und Linksrotation ist die diaphragmale 
Portion (Einflußbahn) selbst bei tiefer Inspiration verbreitert und der rechte Bogen stark gekrümmt und 
prominent, wenn nicht der vergrößerte rechte Vorhof (TrF, s. 0.) die Kontur bildet. Die linke Kontur, 
d.h. der linke Ventrikel, ist nach hinten verdrängt und überragt die Wirbelsäule (Abb. 26b, e, h). 
Ähnliche Bilder wie bei der Pulmonalstenose kommen auch bei der Fallotschen Tetralogie vor, 
besonders solange das Infundibulum nicht hypoplastisch ist. Dagegen ist bei Hypoplasie der rechten 
Ausflußbahn die Bucht tiefer als bei Pulmonalstenose und etwas abgeflacht (Abb. 28d). Eine dextro- 
ponierte Aorta kann jedoch die Bucht verdecken (Abb. 28a, b, e); dann ist die Analyse der rechten 
Ausflußbahn nur auf dem frontalen und schrägrechten Bilde möglich. Schon leichtere (und azyano- 
tische) Tetralogien zeigen keine oder nur eine geringe Pulmonalisdilatation und eine deutliche bis ver- 
tiefte Taille, da meist eine infundibuläre Pulmonalstenose vorliegt (S. 267). 


b) Form und Lage des linken Bogens hängen von der Größe des linken Ventrikels (untere ?/,; Einfluß- 
bahn) und Vorhofs (oberes Drittel) sowie von Grad und Richtung der Herzrotation ab. Wenn der linke 
Ventrikel nur nach vorne unten verlängert, nicht stärker vergrößert und nicht nach hinten rotiert ist, 
überragt er bei 40—45° Rechtsdrehung den Wirbelsäulenschatten nicht. Der linke Bogen zieht dann 
relativ steil zum Zwerchfell. Ist der Bogen aber lang und bauchig, biegt erst weit oben in den Vorhofteil 
um und überragt die Wirbelsäule, so ist der linke Ventrikel vergrößert (Querdehnung). 
Zwerchfellhochstand, zu geringe Drehung des Patienten und eine Linksrotation des Herzens mit Verdrängung des 
linken Ventrikels nach hinten und links müssen bei der Beurteilung berücksichtigt werden. Eine leichte Vergrößerung 
des linken Ventrikels kann bei einem falschen Drehungsgrad übersehen werden, eine stärkere jedoch nicht, da dann der 
Kammerbogen die Wirbelsäule innerhalb eines größeren Drehbereiches überragt. Eine Rechtsrotation des Herzens 
(Linksbelastung) wirkt dem Überragen entgegen; in diesem Falle ist schon ein geringes Überragen als Vergrößerung 
des linken Ventrikels zu werten. Der Winkel des linken Bogens mit dem Zwerchfell kann bei Vergrößerung des linken 
Ventrikels spitz sein und mit seinem Scheitel weiter links liegen (Zdansky). Beim Kinde hängt dies aber sehr vom 
Zwerchfellstand ab. 

Überragt der linke Ventrikel die Wirbelsäule, so kann er vergrößert (Volumen-, stärkere Druck- 
belastung) oder verdrängt sein (starke Rechtsbelastung). Eine Verdrängung ist unwahrscheinlich, wenn 
der rechte Herzrand normal verläuft oder steil zum Zwerchfell abfällt. Ist die arterielle Lungengefäß- 
zeichnung vermehrt und der linke Vorhof vergrößert (s. u.. dv. Bild, Ösophagogramm), so handelt es 
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a: PST b;PST 


f:TrP 


Abb. 26. Rechtsseitige Druckbe- 
lastung. Linke und mittlere Reihe 
(a, d, g—b, e, h): rechter Ventrikel 
randbildend (PST), Kontur verlängert 
oder stärker gekrümmt (vgl. Abb. 24), 
rechte Reihe (c, f): dilatierter rechter 
Vorhof randbildend (TrF), stark aus- 
ladende Kontur mit hoher Bucht. 
Linke Reihe: keine/geringe Linksrota- 
tion, mittlere und rechte Reihe: starke 
Linksrotation mit Verdrängung des 
linken Ventrikels. In g rechte Kontur 
oben auffallend flach — Inf. PST, in h 
Prominenz einer aneurysmatisch er- 
weiterten Pulmonalarterie. 


g: Inf PST h: PST 


= 


1 4 
a: ASD II® b:ASDII’+ FM ec: ASD II® 


Abb. 27 
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d: ASDI°® e: ASDII®°+ FM f: Totale FM 


Abb. Rechtsseitige Volumenbelastung. Rechter Bo- 
gen stärker ausladend als bei Druckbelastung (vgl. Abb. 26), 
Herz plumper: Dilatation der hten Herzhöhlen (ASD/FM). 
Linke Herzhöhlen verdrängt, in b klein (sehr großer Shunt bei 
ASD + FM!), in d linker Vorhof vergrößert (ASD T°!). 
Geringere Dilatation und Verdrängung ing bei kombinierter 
Volumen-Druckbelastung (ASD mit pulmonaler Hypertension). 
f: Totale falsche Mündung der Lungenvenen mit Achterfigur. 


g:ASDII’+ PH 


a: TF + Dextropos. b: TF + Dextropos. 


= 5 


> 


d: Pseudotruncus e: TF + Dextropos. f: TF + Arc. ao. dext. 


Abb. 28. Rechtsseitige Druckbelastung bei Tetralogie/Pseudotruncus. Relativ kurzer, stark gekrümmter 
rechter Bogen mit tiefer, flacher Bucht (d), die teilweise von einer dextroponierten oder weiten Aorta asc. (a, b, e) aus- 
gefüllt wird. Obere Reihe: leichte bis mittelschwere Grade mit geringer Linksrotation. Untere Reihe: schwere Grade 
mit starker Linksrotation. In (f) Arcus aortae dexter rechts der WS verlaufend (li. Vorhof bei allen nicht vergrößert). 


5* 
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a: ISTA b: AST ce: ISTA 


PENWANEI, 


d: AST e: AST Abb.30 a:TrA 


Abb. 29. Linksseitige Druckbelastung. Ausladender li. Bogen bei normaler, flacher oder spitzwinklig vorgebuchte- 
ter re. Kontur: Vergrößerung des li. Ventrikels. In d,e Verdrängung der re. Kammern. Aorta asc. dilatiert und pro- 
minent, außer in d (valvuläre und subvalvuläre Stenose!). In e li. Vorhof leicht vergrößert, li. Hauptbronchus gehoben. 


a 


Abb. 30. Linksbelastung bei Trieuspidalatresie. Verschiedene Formen des re. Bogens je nach Größe des re. 
Vorhofs: normale, konkave und ausladende re. Kontur. Relativ schmale Schattenbrücke am Zwerchfell in b, d. 


and 


Abb. 31. Linksbelastung bei Fibroelastose, Linksinsuffizienz. Plumpes Herz durch weit ausladenden linken 
Bogen, rechte Kammern verdrängt. Spreizung des Trachealbifurkationswinkels durch großen linken Vorhof. 


b e 


a: VSDI 


Abb. 32. Links- und beid- 
seitige Belastung bei Ven- 
trikelseptumdefekt (vgl. 
Abb. 133). Großer linker Ven- 
trikel und Vorhof (Prominenz, 
Hebung des linken Hauptbron- 
chus) infolge linksseitiger Vo- 
lumenbelastung. Bei VSD I 
und II (a—c) vor allem linke 
Herzhöhlen (rechter Bogen 
flach, wenig gekrümmt), bei 
VSD IIIa auch rechter Ven- 
trikel vergrößert (d: sehr gro- 
Bes, plumpes Herz). Bei Eisen- 
menger (VSD IIIb, e) vor 
allem druckbelasteter, wenig 
dilatierter rechter Ventrikel. 


a: DBI 


Abb. 33. Links- und beid- 
seitige Belastung bei offe- 
nem Ductus Botalli. Großer 
linker Ventrikel und Vorhof 
(a—c) infolge linksseitiger Vo- 
lumenbelastung bei normaler 
rechter Kontur (vgl. Abb. 2 
und Relation der Bögen). Bei 
DBIH linke Herzhöhlen etwas 
kleiner, rechter Ventrikelbogen 
größer; bei DBIII fast normale 
Herzsilhouette (geringer Kreuz- 
shunt!). 
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d: VSD IIIa 


d:DBII 
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e:VSDI 


e: VSD IIIb 
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sich um eine linksseitige Volumenbe- 
lastung infolge Links-Rechts-Shunt 
(DB, VSD, Abb. 32a, b, 33a—c). Ist 
dagegen die arterielle Lungengefäß- 
zeichnung vermehrt, der rechte Vorhof 
vergrößert (dv. Bild!) und die rechte 
Kontur ausgebuchtet, so spricht dies 
für eine rechtsseitige Volumenbelastung 
(ASD, FM) mit Verdrängung des linken 
Ventrikels (Abb. 27). Ein vergrößerter 
linker Ventrikel mit kräftigen Pulsa- 
tionen bei normaler Lungengefäßzeich- 


nung weist auf eine Hwypertrophie 

bei Widerstandsbelastung (AST, 

ISTA, Abb. 29). Ein stark vergrößerter 

)\ linker Ventrikel mit schwachen Pulsa- 
iä tionen (erhöhtes Restblut) und Stau- 
4 ungszeichen in den Lungen deutet auf 

eine Linksinsuffizienz oder Fibroelastose 

bzw. deren Kombination (Abb. 31). Ist 

bei einem zyanotischen Säugling die 

Lungengefäßzeichnung vermindert, so 

liegt die Diagnose einer Trikuspidal- 


c: VSD + PST d: VSD + PST atresie (Abb. 30) nahe; hier führt die 
rechte Kontur zur weiteren Differen- 
zierung (s. 0.). Auch an eine Pulmonal- 
atresie mit Hypoplasie der rechten 


a: VSD + Inf. PST b: Ebst + VSD 


Abb. 34. Kombinierte Links-Rechts-Belastung. Sehr breites 
Herz in a, b (große Shuntvolumina oder beidseitige Volumenbe- 
lastung). Schmäleres Herz in c, d (geringe Shuntvolumina, mittlere 
Druckbelastung). Rechter Bogen verlängert und ausladend, in a Kammer ist zu denken. Laden beide 
auffallend tiefe Bucht — Inf. PST, in b sehr hohe Bucht — Vorhof- Bögen aus, so kann — Zwerchfellhoch- 
dilatation rechts. stand ausgeschlossen — eine kom- 

binierte Belastung (VSD II—III, 
DB II—III, VSD + PST, ASD I°, CAC, TAC, TRG, Abb. 32—34) oder eine stärkere Rechtsbelastung 
mit Verdrängung des linken Ventrikels (ASD/FM, TrF, TF) vorliegen. Für die Verdrängung 
spricht, wenn der linke Bogen zwar auslädt, aber weniger weit nach kranial reicht, der linke Vorhof 
nicht vergrößert ist und Zeichen einer reinen Rechtsbelastung vorhanden sind (Infundibulumhypo- 
plasie bei TF). Ein verdrängter linker Ventrikel beschreibt, besonders wenn er klein ist, d.h. bei 
einem Vorhofseptumdefekt mit sehr großem Links-Rechts-Shunt (Abb. 27b) oder bei sehr großem 
Rechts-Links-Shunt mit geringer Lungendurchblutung (schwere TF, Pseudotr, Abb. 28), einen engeren 
Bogen. Entscheidend ist in solchen Fällen die vergleichende Beurteilung beider Bögen und die Größe 
des linken Vorhofs. Ein großer linker Vorhof spricht für die kombinierte Belastung. 


Bei einer Volumenbelastung des linken Ventrikels (und bei dekompensierter Druckbelastung, Links- 
insuffizienz) ist häufig der linke Vorhof mitvergrößert. Ist er allein vergrößert (ohne den linken Ven- 
trikel), so muß entweder eine angeborene Mitralstenose (Lutembacher) oder eine Hypoplasie des 
linken Ventrikels bzw. der Aorta asc. vorliegen. Im späteren Kindesalter kommt selten auch ein 
erworbenes Mitralvitium mit vorwiegender Stenose in Frage. Bei der ersten Gruppe besteht eine er- 
hebliche Rechtsbelastung mit starker Vergrößerung der rechten Herzkammern. Auf ein erworbenes 
Mitralvitium weisen auch andere Zeichen (Anamnese). Bei Vergrößerung des linken Vorhofs ist das 
obere Drittel des linken Herzschattenrandes ausgebuchtet; der Bogen ist insgesamt nach kranial 
verlängert und im oberen Teil relativ steil. Am Übergang vom Vorhof zum Ventrikel sieht man u. U. 
eine kleine Kerbe, die aber bei starker Ventrikeldilatation sogar in tiefer Inspiration wegfällt. Der 
linke Hauptbronchus kann angehoben sein und flacher oder in einem nach unten konkaven Bogen ver- 
laufen, evtl. sogar nach links ansteigen. Er kann auch verschmälert erscheinen. 
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Bei normalem Zwerchfellstand liegt der linke Hauptbronchus nahe beim linken Vorhof oder unmittelbar auf ihm, 
bei Zwerchfelltiefstand dagegen weit oberhalb. Ist der Vorhof vergrößert, so verschwindet demnach zuerst der freie 
Raum zwischen linkem Hauptbronchus und Vorhofkontur. Dann wird der Bifurkationswinkel gespreizt und schließlich 
der linke Bronchus nach links oben verlagert, u. U. auch komprimiert. Er kann auch in einer Rinne zwischen dem 
oberen und unteren Lungenvenentrichter liegen. Der Bifurkationswinkel der Trachea beträgt in der Frontalebene 
etwa 60—80° und wird bei Drehung in den schräglinken Durchmesser rasch kleiner. Bei 45° Drehung liegt er unter 45°. 
Ist er größer, so weist dies auf die Vorhofvergrößerung. Auch der Winkel zwischen dem linken Hauptbronchus und 
einer Linie in Fortsetzung der Trachea wird gemessen (um den Einfluß des rechten Hauptbronchus auf die Messung aus- 
zuschalten); er schwankt je nach Lage des Herzens zwischen 22° (Steillage) und 40° (Querlage) (Schwedel). Die Win- 
kelmessung ist besonders wertvoll, wenn die Vorhofgröße durch den Schatten der Wirbelsäule, zahlreicher erweiterter 
Pulmonalgefäße und eines verdichteten, vergrößerten Hilus schwer zu beurteilen ist. 


Arcus aortae dexter 
Rechtsrotation Normallage Linksrotation + (Dextroposition) 
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Abb. 35. Schräglinke Projektion des Aortenbogens. Bei Rechtsrotation (a) Bogen ein wenig schmäler als bei 
Normallage (b), bei der der Bogen etwa in der Bildebene liegt. Bei Linksrotation (ce) Bogen eng, Ascendens nach hinten 
gedrängt, ebenso bei Linksrotation mit Arcus aortae dexter. Bei gleichzeitiger Dextroposition kommt die Aorta asc. 
nach vorne und wird gestreckt (Pfeil). 


b 


ce) Am Gefäßband beurteilt man die Lage des Aortenbogens und der Aorta descendens, das Pulmonal- 
fenster und das Aortendreieck zwischen Aorta desce. und A. subelavia sin. Die schräglinke Ansicht ist 
vor allem günstig, um Verlauf, Form und Pulsationen (Kymogramm) der Aorta asc. zu analysieren. 


Das Gefäßband, das sich in der Frontalansicht in der Reihenfolge von links nach rechts und von ventral nach dorsal 
aus A. pulmonalis, Aorta und V. cava cran. zusammensetzt, wird bei Drehung in die schräglinke Projektion schmäler. 
Dabei rückt die am weitesten ventral liegende A. pulmonalis am meisten nach rechts, die Aorta asc. etwas weniger, 
so daß sich die Pulmonalklappen und der Pulmonalstamm teilweise in den Aortenschatten projizieren. Die V. cava 
cran. verschwindet schon bei geringer Rechtsdrehung des Patienten hinter der Aorta asc. Letztere bildet die rechte 
Kontur des Gefäßbandes und verläuft gerade oder leicht rechtskonvex nach kranial. Die linke Kontur wird von der 
Hinterwand der Aorta asc. und Teilen des rechten Pulmonalastes bzw. vom rechten Hauptbronchus gebildet, der den 
Verlauf der Trachea fast geradlinig fortsetzt und im Herzschatten von den mehr längsgetroffenen Pulmonalarterien 
schräg abgeschnitten wird. Der Aortenbogen liegt in der Projektionsebene und ist deshalb entfaltet. Aorta asc. und 
desc. laden bei Zwerchfellhochstand stärker aus. Der Drehungswinkel und die hämodynamische Rotation des Herzens 
beeinflussen stark die Begrenzung, Form und Breite des Gefäßbandes (Abb. 35). Bei Rechtsrotation (GUZS) 
rücken Infundibulum und Pulmonalarterie weiter nach rechts, bei Linksrotation weiter nach links ins Pulmonal- 
fenster bzw. in den Herzschatten hinein. Am rechtsrotierten Herzen ist der Aortenbogen schon bei einer Drehung von 
weniger als 45° entfaltet; bei 45° Drehung ist die Aorta asc. schon wieder etwas nach links gerückt. Dies ist bei der 
Aortenisthmusstenose wichtig, wenn man den Aortenbogen darstellen und die Ausdehnung der Stenose abschätzen 
will. Der Bogen sollte dazu annähernd in der Bildebene liegen, d. h. bei Rechtsrotation in einem Drehwinkel von 30°, 
auf keinen Fall über 45°, abgebildet werden. Umgekehrt ist der Aortenbogen bei Linksrotation (UZS) erst bei einer 
Drehung von mehr als 45° oder sogar erst in der Seitenansicht entfaltet. 


Wenn die Aorta ascendens deutlich vorspringt, handelt es sich entweder um eine Dilatation bei 
Klappen- oder Isthmusstenose (Abb. 29), um eine Transposition oder um eine starke Dextroposition 
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der Aorta (TF) bzw. eines Truncus a. c. (Abb. 28b, 36). Die dilatierte Aorta ist dichter, kann tiefer 
am Herzschattenrand hervorkommen und buchtet bei Elongation in typischer Weise aus. Bei der 
Tetralogie von Fallot rückt die Aorta mehr zur Wirbelsäule. Wenn das Infundibulum und die Pulmo- 
nalarterie hypoplastisch und nach links rotiert sind (schwere TF, Pseudotr, Abb. 28d), entsteht zwischen 
der Aorta und dem stark hypertrophischen rechten Ventrikel ein typischer freier Zwickel. Dieser findet 
sich aus dem gleichen Grunde auch beim nicht stark dextroponierten Truncus a.c. (Abb. 36b, ce). Je 


b: TAC e: TAC 


Abb. 36. Gefäßband im schräg- 
linken Bild bei Truncus ac. und 
Transposition der großen Ge- 
fäße. Der weite Truncus (a—c) füllt 
bei Dextroposition und Linksrotation 
die rechte Bucht aus (a). Die trans- 
ponierte Aorta reicht am weitesten 
nach vorne (d, e). Die Differenzierung 
zwischen starker Dextroposition und 
Anteposition ist nur auf dem schräg- 
rechten Bild möglich (Abb. 48), da die 
Aorta asc. im schräglinken Strahlen- 
gang nur in verschiedener Tiefe liegt. 


d:TRG e: TRG + PST In e sehr breites, helles Pulmonal- 
E fenster (TRG+PST). 


stärker die Aorta (bzw. der Truncus) über dem Septumdefekt reitet, um so mehr wird ihr Anfangsteil 
gestreckt, nähert sich (besonders in der Systole) der Achse des rechten Ventrikels (Künzler u. S chad) 
und füllt die erwähnte Bucht aus. Bei starker Dextroposition oder Transposition füllt die Aorta die 
Bucht ganz aus. Eine Unterscheidung zwischen Dextro- und Anteposition ist aber in der schräglinken 
Projektion nicht möglich, da in beiden Situationen die Aorta in derselben Strahlenrichtung, lediglich 
in verschiedener Tiefe liegt. Die Differenzierung ist dann auf dem schrägrechten Bilde möglich (8. 80). 


Das Pulmonalfenster ist nach oben vom Aortenbogen, nach unten vom linken Vorhof begrenzt 
(8. 19). Der mittlere Teil des Aortenbogens ist meist vom Trachealband aufgehellt und nicht genau 
zu differenzieren, außer wenn die Aorta erweitert oder ihre Wand verdickt ist. Am Pulmonalfenster 
interessieren die Helligkeit, Breite und Höhe. Der rechte Pulmonalast wird im Fenster erst von 60° 
Drehung an annähernd quer getroffen und als längsovaler Schatten abgebildet. Ein fehlendes Pulmo- 
nalisoval bzw. ein besonders helles Pulmonalfenster spricht für eine Hypoplasie oder Atresie der 
A. pulmonalis (TF, TRG + PST). Eine abnorme Lage der Pulmonalgefäße (relativ weit kranial) 
weist auf eine Truncusform. Bei poststenotischer oder volumenbedingter Dilatation füllt die A. pul- 
monalis das Fenster vermehrt aus. Da gleichzeitig der rechte Ventrikel vergrößert ist, geht die Pulmo- 
nalisvergrößerung aber im Herzschatten unter. Nur bei sehr starker, aneurysmatischer Erweiterung 
kann die Klappenebene nach kaudal verschoben sein und der große Pulmonalstamm rechts begrenzen 
und prominieren (Abb. 26h). Das gleiche gilt für eine dilatierte dritte Kammer bei kombinierter in- 
fundibulärer und valvulärer Pulmonalstenose. Ein besonders breites Pulmonalfenster spricht für eine 
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Transposition der Aorta, ein sehr enges, spitzwinkliges für einen Arcus aortae dexter (Abb. 28f). Bei 
letzterem liegt der Anfangsteil der Descendens rechts von der Wirbelsäule und projiziert sich in die 
Trachealbifurkation. Er engt zusammen mit dem steilen, linksrotierten Ascendensteil das Pulmonal- 
fenster ein. Ist auf dem Frontalbild der Aortenverlauf nicht sicher zu differenzieren, so weist auf dem 
schräglinken Bilde eine rechts von der Wirbelsäule verlaufende Descendens auf einen Arcus dexter. 
Dieser steht in der Sagittalebene und ist deshalb erst auf dem Seitenbild voll entfaltet. 


Auf Höhe und Verlauf des Aortenbogens sowie auf das Aortendreieck ist besonders zu achten. 
Eine elongierte Aorta biegt nach vorne oder spitzwinklig nach links-hinten bzw. im absteigenden Teil 
rechts-konvex aus (Abb. 118). Unter Umständen ist unterhalb des Subelaviaabganges die prä- und post- 
stenotische Dilatation einer Isthmusstenose direkt oder an entsprechenden Impressionen im Öso- 
phagogramm zu erkennen. 


Das schrägrechte Bild 
(vorderer 1. schräger Durchmesser, Abb. 2b, 37—48, S. 19) 


Das schrägrechte Bild (45° Drehung) ist zur Beurteilung der Ventrikelgröße weniger geeignet als das 
schräglinke, weil man, wenn das Herz weder rotiert noch verlagert ist, fast nur auf die rechten Herz- 
höhlen sieht, die linken Kammern hinter den rechten liegen und beide Ventrikel sich in gleicher Rich- 
tung, nach links, vergrößern. Die linken Kammern kommen am Herzrand nur stärker hervor, wenn 
sie vergrößert sind oder das Herz rotiert ist; dann läßt sich aus dem schrägrechten Bild auf eine Links- 
belastung schließen. In dieser Projektion ist vor allem die Ausflußbahn des rechten Ventrikels rand- 
bildend und somit beurteilbar. Ferner kann man aus einem besonderen Verlauf des Gefäßbandes eine 
hämodynamische Rotation oder eine Anomalie der großen Gefäße erkennen. Schwierig ist die Beur- 
teilung bei vermehrter Lungengefäßzeichnung, da das Herz in der schrägrechten Projektion stärker von 
Lungengewebe überlagert wird als in der schräglinken. 

Bei Drehung des Patienten aus der Frontalansicht in die schrägrechte Projektion rückt der Wirbelsäulenschatten 
mit der Aorta descendens rasch nach rechts aus dem Herzschatten heraus, und der Retrokardialraum wird frei. Der 
linke Ventrikel und das linke Herzohr verschwinden hinter dem rechten Ventrikel. Das Infundibulum wird von der Pul- 
monalklappenebene nach kaudal zunehmend randständig. Zusammen mit dem Pulmonalisstamm füllt es die Herztaille 
aus. Seine Kontur ist bei 45° Drehung gerade oder leicht gewölbt. Da die Aorta ascendens nach links, die Aorta des- 
cendens nach rechts rückt, projizieren sie sich bei einem Drehwinkel von 25—30° aufeinander. Bei weiterer Drehung 
kommt die Aorta ascendens links von der descendens zu liegen, und der Aortenbogen öffnet sich in umgekehrter Rich- 
tung. Zwischen seinen beiden Schenkeln liegt dann die V. cava cran., deren Projektion sich bei der Drehung nur wenig 
ändert. Bei einem Drehwinkel von 45° ist das Septum annähernd en face getroffen. Nur noch eine kleine Sichel des 
linken Ventrikels bildet oberhalb des Zwerchfells den linken Herzrand. Die Grenze zwischen beiden Ventrikeln mar- 
kiert manchmal eine kleine Kerbe. Bis zu einer Drehung von 45° bildet der rechte Vorhof den größten Teil des rechten 
Herzrandes. Er ist in breiter Aufsicht getroffen. Bei stärkerer Linksdrehung wird am kranialen rechten Herzrand der 
linke Vorhof immer mehr sichtbar und mit einem flach-konvexen Bogen von kranial nach kaudal zunehmend rand- 
bildend. Bei einer Drehung von 60° ist der rechte Vorhof nur noch am Zwerchfell mit der freiprojizierten V. cava caud. 
am Herzrand beteiligt. Der linke Vorhof kann mit dem blassen Schatten der V. cava caud. eine kleine Bucht bilden, 
die besonders bei tiefer Inspiration gut sichtbar wird. 


Die schrägrechte Herzsilhouette wird von der Form des linken (a) und rechten Bogens (b) und des 
Gefäßbandes (c) bestimmt, d. h. vor allem von der Beschaffenheit der rechten Ausflußbahn, der Größe 
des linken Vorhofs und beider Ventrikel, der Form und Lage der großen Gefäße und der hämodyna- 
mischen Rotation. Der Herzschatten ist im schrägrechten Durchmesser, wie auf dem Frontalbild, bei 
Links- und Rechtsbelastung nach links verbreitert und wird bei kombinierter Belastung oder, wenn 
gleichzeitig der linke Vorhof vergrößert bzw. verdrängt ist, besonders breit. Allgemein laden die Kon- 
turen bei Dilatation der Kammern stärker aus als bei reiner Hypertrophie. Als Ursachen einer beson- 
deren Herzlage oder -form müssen extrakardiale Faktoren (S.21ff.), eine Fehlanlage und eine hämo- 
dynamische Rotation berücksichtigt werden. 


Bei Zwerchfellhochstand ist der Herzschatten breiter, bei Zwerchfelltiefstand schmäler und mehr ventral gelegen, 
wodurch der Retrokardialraum weiter wird. Rechter und linker Vorhof liegen bei Querlage des Herzens mehr neben- 
einander, bei Steillage mehr untereinander. Bei Medianstellung oder Dextroposition bleibt während der Drehung des 
Patienten in den schrägrechten Durchmesser (45°) und darüber hinaus die Wirbelsäule lange innerhalb des Herzschat- 
tens. Dies gilt besonders für die Dextroversio und den Situs inversus totalis, bei denen das schrägrechte Bild 
einem schräglinken gleicht und der Retrokardialraum erst in der Seitenansicht frei wird. Sind diese Einflüsse aus- 
geschlossen, so weisen Zeichen einer besonderen Herzlage auf eine hämodynamische Rotation. Die Rechtsrotation 
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(Linksbelastung, GUZS) ist der Drehrichtung des Patienten nach links entgegengesetzt. Das charakteristische schräg- 
rechte Bild kommt deshalb erst bei einer stärkeren Linksdrehung des Patienten zustande. Der linke Ventrikel ist bei 
45° Drehung noch in einem größeren Bereich links randbildend, da er meist auch vergrößert ist. Am rechten Herzrand 
wird der linke Vorhof nur randständig, wenn er vergrößert ist. Die Linksrotation (Rechtsbelastung, UZS) ist 
mit der Drehrichtung des Patienten gleichgerichtet, so daß schon bei geringerem Drehwinkel — bei starker Rotation 
sogar auf der Frontalansicht — die typischen Zeichen des schrägrechten Bildes vorhanden sind. Bei Drehung um 45° 
wird die linke Kontur dann ganz vom rechten Ventrikel gebildet, die rechte bis auf einen kleinen Bezirk am Zwerchfell 
vom linken Vorhof, sofern der rechte Vorhof nicht mitvergrößert ist (Abb. 39). 


Abb. 37. Normales schrägrechtes 
Bild eines 11 Monate alten Säuglings. 
Achte auf die linke Kontur, besonders 
auf den Infundibulumbereich. 


Abb. 38. Linker Bogen im schräg- 
rechten Bild. Weit ausladende äußere 
Kontur mit weiter Infundibulumregion: 


k— Dilatation des rechten Ventrikels bei 
Rechtsbelastung (ASD/FM).Mittlere Kon- 

al tur: Dilatierter linker Ventrikel bei links- 
seitiger Volumenbelastung durch Links- 

Abb. 37 Abb. 38 Rechts-Shunt (VSD I—II, DB I—II) 


und vorwiegender Pulmonalisdilatation 
oder hypertrophischer rechter Ventrikel bei rechtsseitiger Druckbelastung (PST mittelschwer/schwer) mit post- 
stenotischer Pulmonalisdilatation und Linksrotation (abgerundete Spitze!). Innere, mehr kreisförmige Kontur: 
Hypertrophischer, stark linksrotierter rechter Ventrikel mit Infundibulumhypoplasie (TF/Pseudotruncus). 


a) Die Form des linken Bogens hängt von der Größe beider Ventrikel, der Weite des Infundibulum 
und des Pulmonalstammes sowie von Richtung und Grad der Herzrotation ab. Wenn die Ventrikel 
vergrößert sind, ist der Kammerbogen stärker gekrümmt, verlängert und reicht näher an die Thorax- 
wand heran. Er kann sie in dieser Projektion zunächst mit dem Spitzenbereich, bei stärkerer Dilatation 
auch weiter kranial berühren. Ist nur die rechte Ausflußbahn verlängert (PST, Abb. 39a), so reicht der 
Bogen weiter nach kranial und ist nur wenig gekrümmt; die Herzspitze berührt aber noch nicht die 
Thoraxbegrenzung. Verlängert sich auch die rechte Einflußbahn, so erstreckt sich der Spitzenbereich 
weiter nach links und kranial (Abb. 39b, c). Gleichzeitig setzt eine Linksrotation (UZS) ein, wodurch 
der linke Ventrikel vom linken Herzrand weg nach hinten gedrängt wird. Mit zunehmender Quer- 
dehnung beider Ventrikel rundet sich der Spitzenbereich; die Spitze wird gehoben und verschwindet 
durch die Rotation im Kammerschatten. Schließlich ist der Spitzenbereich stark gerundet und der 
Herz-Zwerchfellwinkel wird frei. Ein ähnliches Bild kann auch bei Vergrößerung des linken Ventrikels 
entstehen, besonders wenn das Herz nach rechts rotiert ist und dadurch der Anteil des linken Ven- 
trikels an der Aufsicht größer wird (Abb. 41—43). Zur Klärung, ob eine Rechts- oder Linksbelastung 
vorliegt, muß man die Infundibulum- und Pulmonalstammregion und die Lungengefäßzeichnung 
beurteilen und auf Zeichen der Herzrotation und der Vergrößerung des linken Vorhofs (s. auch sl. Bild, 
Ösophagogramm) achten. 


Differentialdiagnostisch besonders wichtig ist der Infundibulumbereich, der um so stärker pro- 
miniert, je mehr die rechte Ausflußbahn dilatiert ist. Der Pulmonalstamm springt dagegen um so 
weniger vor, je weiter das Infundibulum ist und je mehr das Herz linksrotiert ist (S. 49). Sind Infundi- 
bulum und Pulmonalarterie dilatiert, so kann sich, wie auf dem Frontalbild, unterhalb des Aorten- 
segmentes eine hohe Bucht ausbilden. Bei Steillage kann die Pulmonalarterie am Herzrand promi- 
nieren, ohne erweitert zu sein. Bei rechtsseitiger Druckbelastung (PST) ohne wesentliche Widerstands- 
dilatation ist die Kontur nicht oder nur wenig ausgebuchtet und die Lungengefäßzeichnung normal bis 
leicht vermindert. Je nach dem Grad der poststenotischen Dilatation und der Linksrotation springt 
der Pulmonalstamm vor (Abb. 38 mittlere Kontur, 39a—d). Während bei reiner Klappen- oder um- 
schriebener Infundibulumstenose Conus und A. pulmonalis die Herztaille ausfüllen, das Herz in 
dieser Region somit breit und die Kontur steil erscheint, bleibt bei ausgedehnter Infundibulumstenose 
die Taille erhalten (Abb. 40). Eine der Pulmonalstenose ähnliche linke Kontur kann auch bei Links- 
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a: PST b: PST e: TrF 


— 
12 


d: Inf. PST e: ASD II® f: ASD II? 


g: ASDII’+ PH h: Ebst i: ASD I° 


Abb. 39. Rechtsseitige Druck- und Volumenbelastung. Zunehmendes Ausladen der linken Kontur von der 
leichten PST (a) bis zur Ebsteinschen Anomalie (h). Achte auf die fehlende (leichte PST) oder nur geringe (schwere 
PST) Prominenz der Infundibulumregion bei Druckbelastung (a—d) und auf die starke Prominenz bei Volumen- 
belastung (ASD, e—g). Dadurch wirkt das Herz bei Volumenbelastung plumper. Auffallend lange gerade Kontur bei 
Inf. PST (d), stark ausladende Kontur bei Ebsteinscher Anomalie (h). Vergrößerung des linken Vorhofs in i (ASD T°!). 
Ausbuchtung des dilatierten rechten Vorhofs nach rechts in ce (schwere TrF). 
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EEE 
b: TF ce: TF + Dextropos 


Abb.40. Rechtsseitige Druckbelastung bei Tetralogie 
von Fallot. Linke Kontur im Infundibulumbereich flach 
oder eingesunken, im Spitzenbereich durch den hypertro- 
phischen, linksrotierten Ventrikel gerundet, Herz-Zwerch- 
fellwinkel erhalten (a—e). In d zusätzliche Dilatation, in ce 
steile Aorta ase. bei Dextroposition. 


d: TF + Arcus aortae dext. 


\ ie 


a: ISTA b: AST ce: AST 
Abb. 41. Linksseitige Druckbelastung. Flache Infundibulumregion ohne Pulmonalisprominenz mit stark 
gekrümmtem Kammerbogen und erhaltenem Herz-Zwerchfellwinkel. Deutlicher Winkel zwischen Aorten- und Kam- 
merachse. 


Abb. 42. Linksbelastung 
bei Trikuspidalatresie, 
Stark gerundeter linker Kam- 
merbogen, in b ausladender 
linker Vorhof. 


a: TrA b: TrA 


Abb.43. Linksbelastung bei 
Fibroelastose (Linksinsuffi- 
zienz). Dilatierter, weit nach 
kranial reichender linker Ven- 
trikel ohne Infundibulumdila- 
tation, in b ausladender linker 
Vorhof. 


I 


a: VSDI 


Abb. 45. Links- und beid- 
seitige Belastung bei offe- 
nem Ductus Botalli. Großer 
linker Ventrikel und Vorhof 
bei normalem Infundibulum- 
bereich und Pulmonalisdilata- 
tion. 


Abb. 46. Beidseitige Bela- 
stung. a: Sehr breites Herz mit 
prominenter Infundibulumre- 
gion (große Shuntvolumina, 
beidseit. Volumendilatation). b: 
KleineresHerz (geringere Shunt- 
volumina, mittlere Druckbe- 
lastung). Auffallend flache In- 
fundibulumregion ohne Pulmo- 
nalisprominenz bei ausladender 
rechter Kontur im Bereich des 
linken Vorhofs (Kreuzshunt + 
leichte Linksrotation, vgl. auch 
Abb. 133). 
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a: FE 


b: VSD IIIa 


a: Ebst -- VSD 
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:FE 


ce: VSD IIIb 


Abb. 44. Links- und beidseitige Belastung bei Ventrikelseptumdefekt. Vergrößerter linker Ventrikel 
(gerundeter Spitzenbereich) und Vorhof (ausladende rechte Kontur) bei VSD III (a), Dilatation auch des rechten 
Ventrikels bei VSD IITa (b). Bei Eisenmenger (c) vor allem druckbelasteter, wenig dilatierter rechter Ventrikel. 


b:DBI 


b: VSD 


+ Inf. PST 
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belastung durch einen Links-Rechts-Shunt entstehen, bei dem die A. pulmonalis erweitert ist, das 
nur als Strombahn dienende Infundibulum aber nicht oder nur wenig (8.49). Bei der Pulmonal- 
stenose ist die Lungengefäßzeichnung normal oder vermindert, beim Ventrikelseptumdefekt oder 
Ductus Botalli aber vermehrt und der linke Vorhof vergrößert (Abb. 38 mittlere Kontur, 44a, 45a). 
Auch ein Eisenmenger-Komplex kann eine ähnliche Kontur aufweisen, wobei die stärkere Pul- 
monalisdilatation und die zentral vermehrte und peripher verminderte Lungengefäßzeichnung ein Hin- 
weis sind. Wichtig ist immer der Vergleich der rechten Ausflußbahn und des Pulmonalstammes auf dem 
schrägrechten und auf dem Frontalbild. Ist ein Ventrikelseptumdefekt mit einer Pulmonal- 
stenose kombiniert, so kann im Frontalbild die Taille verstrichen oder noch erhalten sein, besonders 
wenn es sich, wie häufig, um eine Infundibulumstenose handelt. Im schrägrechten Bild erkennt man 
dann u. U. noch eine Pulmonalisprominenz verschiedenen Ausmaßes und kann dadurch auf die Schwere 
der Stenose und die hämodynamische Situation schließen (Abb. 267). Je mehr sich der Fall derTetra- 
logie nähert, um so geringer wird die Prominenz der A. pulmonalis und um so tiefer die Bucht, da 
gleichzeitig das Infundibulum immer enger und der Durchfluß immer geringer wird (zunehmender 
Rechts-Links-Shunt). Entsprechend verschwinden auch die Linksbelastungszeichen, und die Rechts- 
belastung nimmt zu. Besonders tief ist die Bucht bei Hypoplasie bzw. Atresie des Infundibulum und 
der A. pulmonalis (schwere TF, Pseudotr, Abb. 38 innere Kontur). Das Herz ist dann im Infundibulum- 
bereich schmal, die Kontur mehr horizontal und die Lungengefäßzeichnung vermindert. Solange die 
Taille noch erhalten ist, kann es schwierig sein, eine leichte Tetralogie oder einen Ventrikelseptum- 
defekt mit Pulmonalstenose von einer Trilogie zu unterscheiden. Eine relativ tiefe Taille auch in der 
Frontalansicht spricht dann mehr für die Tetralogie, da Infundibulumstenosen ohne Ventrikelseptum- 
defekt selten sind. 

Besonders prominent ist die Infundibulumregion bei diastolischer Volumenbelastung, vor allem bei 
Vorhofseptumdefekt bzw. Lungenvenentransposition (Abb. 38 äußere Kontur). In diesen Fällen 
ist auch die Pulmonalarterie dilatiert, muß aber nicht vorspringen (Linksrotation, Infundibulum- 
dilatation, vgl. Abb. 39e, f). Stark prominent ist das Infundibulum bei weiter dritter Kammer (S. 49) 
oder Ebsteinscher Anomalie (Abb. 39h). Die Vorbuchtung reicht bei Ebsteinscher Anomalie weiter 
nach kranial, pulsiert im Gegensatz zur Herzspitze bei der Durchleuchtung stark und ist eher mit 
einer verminderten Lungengefäßzeichnung verbunden. 

b) Die Form des rechten Bogens hängt weitgehend von der Größe des linken Vorhofs und der Rotation 
des Herzens ab. Der linke Vorhof, der normalerweise erst bei 60° Drehung ganz randbildend ist, 
wird dies schon bei geringerer Drehung, wenn er vergrößert oder infolge Linksrotation des Herzens 
nach rechts verlagert ist. Bei Vergrößerung des linken Ventrikels und Rechtsrotation (GUZS) wird der 
linke Vorhof eher vom rechten Herzrand weggedreht. Ist er trotzdem bei 45° Drehung am Herzrand 
prominent, so spricht dies für seine Vergrößerung (Abb. 41b, ce, 43-46). Nach Zdansky ist die Vor- 
hofvergrößerung häufig in der schrägrechten Projektion am besten zu erkennen, da sie meist in dieser 
Betrachtungsebene vor sich geht. Bei vermehrter Lungendurchblutung, Hilusvergrößerung, pulmonaler 
Stauung oder pleuralen Ergüssen ist es schwierig, die Vorhofhinterwand abzugrenzen. Gelingt dies auch 
nicht in tiefer Inspiration, durch die das Herz etwas nach ventral verlagert und der Retrokardialraum 
breiter wird, so kann durch ein Ösophagogramm oder bei kleineren Säuglingen durch Einführen 
einer dünnen Magensonde die Herzhinterwand bestimmt werden (8.4). Ist eine Dorsalverlagerung 
des Ösophagus durch Zwerchfellhochstand (Aufnahme in Inspiration!), allgemeine Herzdilatation, eine 
stark vergrößerte Aorta oder mediastinale Strukturen ausgeschlossen, so deutet eine umschriebene 
Ausbuchtung unterhalb der Trachealbifurkation nach rechts auf die Vergrößerung des linken Vorhofs. 
Normalerweise verläuft der Ösophagus annähernd vertikal. Bei starker Vergrößerung des linken Vor- 
hofs wird der Retrokardialraum so eingeengt, daß nur rechts vom Gefäßband und oberhalb des Zwerch- 
fells ein kleines freies Feld bleibt. Wenn der rechte Vorhof stark vergrößert ist, kann auch dessen inter- 
venöse Portion nach rechts-hinten ausladen. 

c) Am Gefäßband interessiert vor allem die Lagebeziehung der Aorta ascendens zu den Herzkammern, 
da man aus ihr Rückschlüsse auf eine Herzrotation, Dextro- oder Anteposition ziehen kann. 

Meistens sieht man nur die Aorta ascendens und den proximalen Teil des Pulmonalstammes. Das Trachealband leuchtet 


die V. cava eran., den Aortenbogen und die rechte Begrenzung der Aorta ascendens weg, außer wenn die Aortenwand 
verdichtet ist. Nur bei geringer Linksdrehung ist der rechte Teil der V. cava cran. als leicht konkaver Schatten noch 
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sichtbar, so daß das Gefäßband in einen linken dunkleren, breiteren und in einen rechten helleren, schmäleren Bezirk 
geteilt zu sein scheint. Die Aorta ascendens zeigt relativ steil nach kranial und rechts, der Aortenbogen ist in dieser 
Projektion eng. Im Retrokardialraum liegt die links descendierende Aorta nur noch wenig im Wirbelsäulenschatten, 
die rechts descendierende jedoch in ihrer kranialen Hälfte fast völlig. Dadurch erscheint der Arcus aortae dexter, so- 
fern er sichtbar ist, breiter und mehr geöffnet als der Arcus sinister. Der linke Oberlappenbronchus zieht vom linken 
Hauptbronchus in einem linkskonkaven Bogen nach kranial. In diesem Bogen liegt der ovale Schatten des linken 
Pulmonalhauptastes. Kaudal davon teilen sich die linken Pulmonalvenen auf. Der rechte Hauptbronchus zieht unter- 
halb der Einmündung der V. azygos über den Aortenschatten nach rechts. 


Rechtsrotation/Dextroposition Normallage Linksrotation/Anteposition 


Abb. 47. Schrägrechte Projektion der Aortenlagen. Bei Rechtsrotation und Dextroposition (a) steile Aorta 
asc. mit engem Bogen, deutlicher Winkel zwischen Aorten- und Kammerachse (Linksbelastung oder starke Hyper- 
trophie der rechten Kammer + Infundibulumhypoplasie). Bei Normallage (b) Bogen etwas weiter, Winkel stumpfer. 
Bei Linksrotation oder Anteposition (c) Aorta asc. nach ventral verlagert, Bogen weit, Winkel zur Kammerachse 
aufgehoben (Rechtsdilatation). 


Bei Rechtsrotation des Herzens (Linksbelastung, GUZS), die der Drehrichtung des Patienten ent- 
gegengesetzt ist, verläuft die Aorta ascendens, wie bei geringerer Drehung, sehr steil und fast in der 
gleichen Richtung wie die Descendens. Der Aortenbogen ist eng und liegt nahezu im Strahlengang 
(Abb. 47a). Bei linksseitiger Druckbelastung oder Aorteninsuffizienz sind Infundibulum und Pul- 
monalarterie normal weit und durch die Rechtsrotation nach rechts gerückt, so daß sie die Herztaille 
freigeben. Zwischen der steil aufsteigenden Aorta asc. und dem nach oben fast horizontal auslaufenden 
linken Kammerbogen (vergrößerter linker Ventrikel, S. 74) entsteht dann eine deutliche Bucht. Die 
Aorten- und Ventrikelachse bilden miteinander einen stumpfen Winkel, der sich um so mehr einem 
rechten nähert, je stärker die Rotation und je größer der linke Ventrikel ist. Ein ähnliches Bild macht 
die Trikuspidalatresie (Abb. 42a), wenn die rechte Ausflußbahn hypoplastisch ist (Linksbelastung mit 
Zyanose). Auch bei der Tetralogie von Fallot oder einem Truncus a. c. entsteht eine tiefe Bucht, wenn 
der rechte Ventrikel stark hypertrophisch und nach links rotiert, die rechte Ausflußbahn hypoplastisch 
ist oder fehlt und die Aorta bzw. der Truncus dextroponiert ist (Abb. 48b). Je stärker die Dextro- 
position, um so steiler verläuft die Aorta ascendens bzw. der Truncus. Die Lungengefäßzeichnung 
ist bei der linksseitigen Druckbelastung (keine Zyanose) normal. bei der Tetralogie (Zyanose) vermin- 
dert, beim Truncus a. c. (Zyanose) vermehrt. 

Bei Linksrotation des Herzens (Rechtsbelastung, UZS), die dieselbe Richtung hat wie die Drehung 
des Patienten, liegt die Aorta asc., wie bei stärkerer Drehung, weiter links, und der Aortenbogen ist 
mehr geöffnet (Abb. 47c). Die Herzbucht wird von der flach aufsteigenden Aorta ase. und der Pulmo- 
nalarterie mit dem Infundibulum ausgefüllt. Aorten- und Ventrikelachse sind fast identisch. Der 
Winkel zwischen beiden nähert sich um so mehr 180°, je weiter die rechte Ausflußbahn (Volumen- 
belastung!) und je stärker das Herz nach links rotiert ist. Nur bei sehr großem rechten Ventrikel bleibt 
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ein flacher Winkel erhalten. Ein vom Aortenscheitel bis zur Herzspitze fast geradliniger linker Herzrand 
ist für die Rechtsbelastung ohne Infundibulumhypoplasie typisch, findet sich aber auch bei Ante- 
position der Aorta, d.h. bei den Transpositionsformen (Abb. 48a). Bei den Rechtsbelastungen 
(Druck, Volumen) ist auch auf dem Frontalbild die Herztaille ausgefüllt, bei der Transposition nur, 
wenn die Aorta asc. weit nach links reicht (TRG + starke Linksrotation, korrig. TRG, TRG —+ rudi- 
mentäre Ausflußkammer). Nach der Lage der Aorta asc. kann man demnach die Rechts- und Links- 
rotation sowie die Dextro- und Anteposition unterscheiden. Als Folge einer starken Linksrotation vor 
allem bei zusätzlicher Linksbelastung kann am rechten Herzrand der linke Vorhof in größerer Aus- 
dehnung sichtbar werden (Abb. 46a). Der Herzschatten ist dann auf Höhe der Klappenebene besonders 
breit. 


Abb.48. Gefäßband im schrägrech- 
ten Bilde bei Transposition und 
Truncus a.c. Differenzierung zwischen 
Dextroposition und Anteposition (vgl. 
Abb. 36). Der weite und dextroponierte 
Truneus (b) steht steil, so daß die tiefe 
Bucht erhalten ist (fehlende rechte Aus- 
flußbahn); Bogen eng. Die anteponierte 
Aorta asc. bei Transposition (a) kommt 
weit ventral hervor und prominiert; 
Aortenbogen weit. 


L-+ 


Erd 


a: TRG b: TAC 


Eine elongierte Aorta ascendens bei Linksbelastung kann stärker gewunden sein und weiter nach 
kranial reichen, wodurch sich der Aortenbogen spitzer abzeichnet. Besonders gilt dies, wenn die Ascen- 
dens erweitert und das Herz rechtsrotiert ist. Der Aortenbogen sieht dann kolben- oder zapfenförmig 
aus. Eine elongierte Aorta descendens kann S-förmig verlaufen. Bei Hypoplasie bzw. Atresie der 
A. pulmonalis kann das Pulmonalisoval fehlen, bei poststenotischer oder volumenbedingter Dila- 
tation ist es größer. Abnorm hoch abgehende Pulmonaläste können auf einen Truneus a. c. weisen. 


Das Ösophagogramm 


Die Kontrastdarstellung des Ösophagus erleichtert die Beurteilung der ihm benachbarten Gefäße und 
der Herzhinterwand: Bei abnormer Lage oder Größe der Aorta oder des linken Vorhofs, evtl. auch des 
linken Ventrikels, kann der Ösophagus in typischer Weise eingedellt oder verdrängt werden. 

Bei normalem Aortenverlauf (Arcus aortae sinister) ist der Ösophagus in Höhe des 4. Brustwirbels an seiner 
anterolateralen linken Kontur durch den Aortenbogen am Übergang in die Aorta descendens eingebuchtet (Aorten- 
enge). Von hier ab verläuft er senkrecht in der Medianlinie oder etwas links davon in Kontakt mit der Wirbelsäule. 
Unterhalb der Trachealbifurkation berührt er auf einer Strecke von 2—4 cm das Perikard und die Hinterwand des 
linken Vorhofs. In Höhe des 7. Brustwirbels weicht er nach links und ventral ab zum Hiatus oesophagicus des 
Zwerchfells. In den Winkel zwischen Ösophagus und Wirbelsäule schiebt sich von links die Aorta thoracica ein. Ist das 
umgebende Gewebe im unteren Mediastinum sehr locker, so kann sich der Ösophagus auch spontan verlagern und eine 
Vorhof- oder Ventrikelvergrößerung vortäuschen. Mitgeteilte Pulsationen werden dann aber vermißt. 


a) Gefäßband: Im Säuglingsalter fehlt auf dem Frontalbild in der Regel die Aortenimpression; im 
Kleinkindesalter ist sie meistens noch gering, weil das Aortenkaliber klein und die Gefäßwand nicht 
starr ist. Auch im späteren Kindesalter ist die Delle normalerweise nur flach. Eine deutliche Aorten- 
impression im Kindesalter weist auf eine Aortenerweiterung (evtl. mit Wandverdiekung und Elon- 
gation, S. 44), wie sie poststenotisch bei Aortenstenose, prästenotisch bei Isthmusstenose und volu- 
menbedingt bei großem Ductus Botalli, schwerer Tetralogie und Truncus a. ce. möglich ist (Abb. 49—52). 
Auch eine hohe Impression, oberhalb der 4.5. hinteren Rippe, spricht im Kindesalter für ein Vitium 
(Abb. 49a). Ist der Anfangsteil der Descendens dilatiert, wie bei Isthmusstenose, so kann der Öso- 
phagus im schräglinken Bilde von links her eingedellt oder verlagert sein. Bei Aortenklappenstenose kann 
die Impression fehlen, wenn die poststenotische Dilatation sich — wie häufig — auf den Ascendensteil 


Abb. 49. Aortenimpression bei Aor- 
tenstenose und Isthmusstenose. 


a) Valvuläre Aortenstenose: Tiefe Im- 
pression bei dilatierter, elongierter, 
schräggestellter Aortenschlinge. Starke 
Prominenz der Aorta ase. und des 
Aortenknopfes. 

b) Valvuläre Aortenstenose ohne Impres- 
sion bei mehr quergelagertem Aorten- 
bogen (Rechtsrotation!). Beidseitige 
Herzverbreiterung. 

c) Isthmusstenose mit Epsilonzeichen 
(doppelte Impression bei prä- und post- 
stenotischer Dilatation). Steile, rechts 
prominente Aortenschlinge. Stenose an 
der linken Descendenskontur zu er- 
kennen. 

d) Isthmusstenose ohne Epsilonzeichen 
(umschriebene, leichte Stenose). Nur 
normale Aortenimpression, äußere Des- 
cendenskontur ohne Kerbe. 


Abb. 50. Aortenimpression bei Trans- 
position der großen Gefäße und 
Truncusa.c. 


a) Transposition ohne Impression bei sa- 
gittaler Aortenschlinge, schmalem Ge- 
fäßband, breit sichtbarer V. cava cran. 


b) Truncus a. c. mit breiter, rechtsseitiger 
Aortenimpression und Linksverlage- 
rung des Ösophagus bei weit nach kra- 
nial reichendem Arcus dexter. Starke 
Prominenz des Truncus mit Verdrän- 
gung des Anfangsteils der V. cava cran. 


d) Transposition + PST mit tiefer lin- 
ker und ventraler Impression bei 
schräggestelltem Bogen. Große Aorta, 
kleine A. pulmonalis. Leichte Rechts- 
verlagerung des Ösophagus durch die 
Aorta. 


& 
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beschränkt und die Aorta nicht elongiert ist (kleine Kinder) oder der Aortenbogen infolge starker 
Rechtsrotation (GUZS) auf dem dv. Bilde entfaltet ist (Abb. 49b). Bei der Isthmusstenose bewirken 
die prästenotische und poststenotische Dilatation und die dazwischenliegende Stenose eine doppelte 
Impression, das sogenannte Epsilonzeichen (S. 174, Abb. 49c). Dieses fehlt, wenn die Stenose leicht 
und umschrieben ist und keine prä- oder poststenotische Dilatation vorliegt (Abb. 49d). Bei der Trans- 
position der großen Gefäße hängt es von der Lage des Aortenbogens ab (Abb. 193), ob und an welcher 
Stelle der Ösophagus eingedellt wird. Bei sagittaler Lage des Aortenbogens kann die Impression fehlen, 
während sie bei mehr frontaler Lage vorhanden ist und sich u. U. auch auf die ventrale Zirkumferenz 
ausdehnt (Abb. 50). Ist die transponierte Aorta sehr groß und die A. pulmonalis infolge einer Klappen- 
stenose klein, so ist die Ösophagusimpression besonders tief. Für die Differenzierung der Dextrokardien 
ist die Lagebeziehung der Aortenimpression zur Magenblase wichtig. Beim Situs inversus totalis liegen 
Magen und Aortenbogen spiegelbildlich, d.h. rechts (sofern keine Fallotsche Tetralogie mit Arcus 
aortae sinister besteht), bei der Dextroversio meistens links (Abb. 51b, e). 


Zur Analyse der Gefäßverhältnisse, besonders der Aortenbogenanomalien, sind Ösophagogramme in 
verschiedenen Ebenen notwendig. Die Lage der Aortenimpression muß immer mit der der Aorta des- 
cendens verglichen werden. Ein Arcus aortae dexter ist bewiesen, wenn die Aortenimpression rechts 
liegt und die Aorta descendens rechts der Wirbelsäule erkennbar ist. Er ist selten isoliert, meistens mit 
intrakardialen Fehlbildungen (t/, der Tetralogien, TAC, TRG, Sing. Ventrikel, Eisenmenger) und an- 
deren Aortenbogenanomalien kombiniert (evtl. auch fehlender linker Pulmonalhauptast). Bei allen 


N 


Abb. 51. Aortenimpression bei Fallotscher Tetralogie mit Arcus aortae sin. und bei Dextrokardie. a) Mittel- 
schwere Tetralogie, Aorta normal groß, leichte Impression. V.cava cran gut sichtbar. b) Dextrokardie bei Situs 
inversus totalis (Magen rechts!). Tetralogie mit Arcus aortae sin. e) Dextrokardie bei Dextroversio (Magen links!) mit 
Ventrikelseptumdefekt + PST und Inversion der großen Gefäße. Prominenz des Anfangsteils der Aorta ase., breite 
linke Impression. Verdrängung des distalen Ösophagus nach links. 


BER 


Abb. 52. Aortenimpression bei Arcusaortae dexter und Tetralogie. a) Leichter „‚azyanotischer‘ Fallot ohne 
Aortenimpression bei sagittal stehender Schlinge. V. cava eran. noch sichtbar. b) Zyanotische, mittelschwere Tetra- 
logie mit leichter Impression und Linksverlagerung des Ösophagus, V. ava cran. überlagert. c) Schwere Tetralogie 
mit großer Aorta und hypoplastischer A. pulmonalis. Tiefe Aortenimpression und Rechtsverdrängung der V. cava cran. 
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zyanotischen Vitien muß man danach suchen (Taussig). Die Impression des Arcus dexter liegt mei- 
stens etwas höher als die des sinister (hohe Rechtslage), der Ösophagus kann nach links verdrängt sein. 
Die Impression kann aber auch fehlen, da der Arcus dexter mehr sagittal steht als der sinister und bei 
kleinem Kaliber den Ösophagus nicht einzudellen braucht (Abb. 52). Auf dem schräglinken Bilde (45°) 
projiziert sich der enge, spitzwinklige Arcus dexter im Gegensatz zum Arcus sinister vor den Öso- 
phagus und kann ihn etwas nach links verlagern. Das schrägrechte Bild zeigt keine Aortenimpression. 
Die A.subelavia sinistra entspringt beim Arcus dexter mit der A. carotis communis sin. aus einer 
A. anonyma sin., die vor der Trachea nach links zieht. Sie kann aber auch über einen rudimentären 
dorsalen Teil des linken Aortenbogens hinter dem Ösophagus verlaufen, wofür eine dorsale Impression 
in Höhe der seitlichen spricht. Die Aorta descendens kann verschieden hoch nach links ziehen. Kreuzt 
sie auf einer Höhe, in der der Ösophagus noch wirbelsäulennah liegt, so kann sie ihn von rückwärts 
schräg oder torsionsartig einbuchten, u. U. auch verlagern. Häufiger bleibt sie im Thorax eine größere 
Strecke rechts; sie kann auch erst intraabdominal nach links ziehen oder sogar bis zur Teilungsstelle 
rechts bleiben (Eber]). 


An den embryonal beidseitig angelegten Aortenbögen (4. Branchialbogen) (Edwards) kann es nach Brake und Ma- 
nion an sechs verschiedenen Stellen, d.h. ventral, dorsal und am Scheitel der Bögen, zur Involution kommen. Ein 
Arcus aortae sinister entsteht, wenn der Ring rechts dorsal, ein Arcus dexter, wenn er links dorsal unterbrochen wird. 
Der vordere Teil des entsprechenden Bogens bildet dann den gemeinsamen Stamm der A. carotis communis und der 
A. subelavia oder die A. innominata. Obliteriert der Bogen am Scheitel, so bleibt ein dorsaler Teil, aus dem die ent- 
sprechende A. subelavia, und ein ventraler, aus dem die A. carotis communis entspringt. Die A. subelavia kommt dann 
als letztes Gefäß aus dem Aortenbogen der Gegenseite (aberrierender vaskulärer Ring) und zieht hinter dem Ösophagus 
oder vor der Trachea, seltener zwischen beiden auf die andere Seite. Der hintere Bogenrest kann noch sehr weit sein 
und zu einer tiefen dorsalen Ösophagusimpression führen. Beim Arcus aortae dexter kann der Duetus Botalli rechts, 
links oder beidseitig angelegt sein. Besteht ein linksseitiger Duetus (später Lig. Botalli), so kann die Atrophie des 
Bogens distal vom Duetus (linker anteriorer DB), seltener proximal erfolgen. Dies führt dann zum vaskulären Ring 
(linker dorsaler Ductus). Ursachen einer links deszendierenden Aorta bei Arcus dexter, d. h. eines retroösophagealen 
(seltener zwischen Trachea und Ösophagus) Aortenverlaufs können ein linksseitiger DB, eine aberrierende linke 
A. subclavia und ein echter Aortenring sein. Fehlt bei Arcus aortae dexter der kontralaterale linke Pulmonalhauptast 
(6. Bogen), so kann die linke Lunge von Bronchialarterien (aus der Aorta dese.) oder über ein aus der A. innominata 
oder Aorta entspringendes Gefäß — wohl ein persistierender DB versorgt werden (einseitige pulmonale Hyper- 
tension). Findet die Unterbrechung des ursprünglichen Ringes an 2 Stellen statt, so kommt es entweder zur Atresie 
der Aorta oder zur Versorgung der A. subelavia aus der Pulmonalarterie (einseitig schwacher Radialispuls + DB- 
Geräusch !). Bei Aortenbogenanomalien und Tetralogie bestehen auch häufig Anomalien des Ursprungs der abgehenden 
Gefäße (Fehlen der Aa. anonymae bds., rechte A. subclavia aus linker A. subelavia, beide Karotiden oder alle 4 Gefäße 
aus einem gemeinsamen Gefäß). 


Fehlt bei einem älteren Kinde die Aortenimpression, so spricht dies für einen Arcus aortae dexter oder 
eine Transposition. Beim Säugling weist eine starke Eindellung des Ösophagus, u. U. mit Links- oder 
Rechtsverlagerung, auf eine große Aorta mit hypoplastischer Pulmonalarterie (schwere Tetralogie) 
oder, besonders bei breiter Impression, auf einen Truncus a. c. (Abb. 50b). Später kommen differen- 
tialdiagnostisch auch eine prä- bzw. poststenotische Dilatation oder ein breiter offener Ductus Botalli 
in Betracht. 

Liegt die Aortenimpression auf der einen, die Aorta descendens auf der anderen Seite, so handelt es sich um einen 
Arcus aortae eircumflexus (Aortenring mit Rückbildung des rechten oder linken vorderen Ringanteiles). Der 
Aortenbogen zieht dann hinter dem Ösophagus bzw. der Trachea auf die andere Seite. Beim Arcus aortae dexter 
eireumflexus liegt die Aortenimpression rechts, und die Aorta deszendiert links; bei retroösophagealer Lage des 
Aortenscheitels ist der Ösophagus von hinten, bei präösophagealer Lage von vorne eingedellt. Auch bei dem seltenen 
Arcus aortae sinister eircumflexus mit linksseitiger Aortenimpression und rechtsseitiger Aorta descendens ist der Öso- 
phagus von hinten auf der Höhe des Scheitels imprimiert. In diesen Fällen kann auch die Trachea verlagert und ein- 
geengt sein. Eine dorsale Eindellung des Ösophagus (Abb. 53) kommt auch bei echtem Aortenring, vaskulärem Ring 
mit aberrierender A.subelavia und kontralateralem Ductus Botalli, Aortendivertikel (tiefer gelegen) sowie an der 
Kreuzungsstelle der Aorta descendens dextra vor. Sie kann auch durch erweiterte Bronchialarterien (TAC, Pseudotr, 
schwere TF; tiefer gelegen) oder Interkostalarterien (ISTA) hervorgerufen sein. 


Bei einer doppelseitigen Eindellung des Ösophagus im Bereich des Gefäßbandes in der Frontal- 
ansicht kann es sich um verschiedene Anomalien handeln (Abb. 54). Meistens ist der Ösophagus dann 
auch auf dem Seitenbild und den Schrägbildern eingebuchtet (Abb. 55). Bei einer Impression von 
hinten (stl, sr, sl) legt ein Arcus aortae duplex oder Aortenring vor. Wenn der Ring klein ist, 
engt er von allen Seiten ein, so daß auch die Trachea stenosiert ist und Schluck- und Atembeschwerden 
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bestehen (Grob). Verläuft die Aorta desc. links, so ist nach Taussig meist die rechte Ringhälfte 
breiter als die linke oder beide Teile sind gleich groß. Auf dem dv. Bild ist dann typisch, daß die Ein- 
buchtung rechts etwas höher liegt als links. Bei rechts deszendierender Aorta ist entweder der linke 
oder der rechte Ringanteil breiter. Ist der linke breiter, so findet man eine tiefe linke Aortenimpression 
und unmittelbar darunter eine Verlagerung des Ösophagus nach links (Paul). Ist der rechte breiter, so 
kann der linke sehr schmal sein und hinter dem Ösophagus in einem Rezessus enden (Aortendiver- 
tikel). Bei totaler falscher Mündung der Lungenvenen in die V.cava cran. sin. (Albers-Snellen- 


Abb. 53. Dorsale Ösophagus- 
H impressionen in verschiedener 
Höhe. a) Hochliegend bei Arcus 
1 | aortae duplex, b) mittlere Lage bei 
| links abgehender A. subelavia dex- 
tra, ce) tiefliegend bei großer Bron- 
1] chialarterie. 


a b e 
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Abb.54. Doppelte Aortenimpression.a)Albers-Snellen-Taussig-Syndrom mit typischer Achter- oder Schnee- 
mann-Figur. Zusätzliche Impression rechts unten durch Sammelgefäß der rechten Pulmonalvenen. b) Aortenring: 
rechts hoch ansetzende, breite Delle, linke Delle tiefer und kleiner (vgl. Abb. 55). c) Idiopathische Dilatation der 
Aorta und A. pulmonalis. Kompression des Ösophagus von beiden Seiten und von vorne. 


Taussig-Syndrom) kann der Ösophagus ebenfalls auf beiden Seiten (Abb. 54) und außerdem von 
vorne durch die V. anonyma eingedellt sein (seitliches Ösophagogramm!). Auch bei idiopathischer 
Dilatation der Aorta und A. pulmonalis wird eine Einengung des Ösophagus von vorne und von 
beiden Seiten beobachtet (indirekte Kompression über Trachea und Hauptbronchien, Abb. 54). Auf 
dem Seitenbild achte man auf die Beziehung zwischen Pulmonalisoval (orthograd getroffener rechter 
Pulmonalhauptast) und Trachealbifurkation bzw. linkem Hauptbronchus. Unter Umständen erkennt 
man, daß der Hauptbronchus durch die erweiterte Pulmonalarterie nach dorsal verlagert ist. Bei korri- 
gierter TRG mit weiter Pulmonalis kann eine doppelte linksseitige Impression entstehen. 


b) Eine Vergrößerung des linken Vorhofs (S. 4, 41, 70) kann man an einer Eindellung bzw. Verdrängung 
des ihm anliegenden Ösophagus erkennen. Ein normales Ösophagogramm in einer einzigen Projektion 
schließt jedoch eine Vorhofvergrößerung nicht aus, da der Ösophagus in Richtung des Strahlenganges 
verlagert sein kann. Der vergrößerte linke Vorhof dehnt sich zunächst zwischen beide Hauptbronchien 
ins hintere Mediastinum aus, dellt die Speiseröhre ein und verdrängt sie nach dorsal (Zwerchfellhoch- 
stand ausschließen!). Auf dem Frontalbild ist der Ösophagus dann nicht verlagert; allerdings kann die 
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E. R., 2 J., 60759. Ösophagogramme: (a) Aortenimpression bds., rechts höher gelegen und breiter. Stl. (b) 
n von dorsal, 1 ICR tiefer, distaler Ösophagus unauffällig. Im SLD (d) dorsale und höher leichte ventrale 
Impression. Herz nicht vergrößert. Diagnose: Arcus aortae duplex mit links deszendierender Aorta (vgl. AKG, ce). 
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Breipassage in Höhe des Vorhofs verzögert sein oder ein Pelotteneffekt sichtbar werden. Ein auffallend 
geradliniger Verlauf unterhalb der Bifurkation kann auf die Verdrängung nach hinten (und etwas nach 
links) hinweisen (Abb.56). Auf dem Seitenbild (S.62), nach Zdansky auf dem schrägrechten Bilde 
bei Linksdrehung um 60—70° (8.78) zeigt dann das Ösophagogramm eine relativ umschriebene 
Ausbuchtung unterhalb der Bifurkation nach hinten. Bei zunehmender Vorhofvergrößerung wird der 
Ösophagus nach der Seite, häufiger nach rechts als nach links, verlagert, wenn er nach dorsal gegen 
die Wirbelsäule und die Aorta descendens nicht weiter ausweichen kann. Die seitliche Verlagerung ist 
auf dem Frontalbild zu erkennen (Abb. 57). Bei Rechtsverlagerung kann sich auf dem Seiten- bzw. 
schrägrechten Bild auch eine Verlagerung nach hinten und eine Lumeneinengung zeigen. Eine Ver- 
drängung nach links hinten findet man bei stark dilatiertem und weit nach rechts reichendem linken 
Vorhof. Sie ist auf dem schrägrechten Bilde nicht zu erkennen, wenn sie im Strahlengang liegt, auf dem 


I) 

Abb. 56. Vergrößerung des linken 
Vorhofs mit Ösophagusverlagerung nach 
dorsal bei Mitralatresie. a) Auffallend 
gestreckter distaler Ösophagusverlauf, 
prominentes linkes Herzohr. b) Starke 
Kompression und Verlagerung des 

N phagus nach hinten gegen die Wirbelsäule 

a b 


durch den vergrößerten linken Vorhof. 


Abb. 57. Vergrößerung des linken 
Vorhofs mit Ösophagusverlagerung nach 
rechts und dorsal bei VSD III. a) 
Rechtsverlagerung, Doppelkontur rechts. 
b) Eindellung von vorne und Verlagerung 
des Ösophagus nach dorsal, nicht so 
stark wie in Abb. 56b. 


a b e 


Abb. 58. Vergrößerung deslinken Vorhofs nach links und dorsal. a) Linksverlagerung des Ösophagus, starke 
Prominenz des linken Vorhofs nach rechts bis fast zum Zwerchfell. b) Im schräglinken Bild Verlagerung nach hinten 
und Kompression (vgl. Normalverlauf in Abb. 142). c) Im schrägrechten Bild Verlagerung nicht sichtbar, da sie im 
Strahlengang liegt (vgl. dagegen Abb. 146). D: Ductus Botalli IIT—(III) + endokarditisches Mitralvitium. 
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frontalen und schräglinken Bilde (S. 70) jedoch sichtbar. Normalerweise verläuft der Ösophagus in der 
schräglinken Projektion, selbst bei extremer Rotation des Herzens im UZS (Abb. 172), bis zum Zwerch- 
fell in gerader Richtung, da seine physiologische Biegung oberhalb des Zwerchfells im Strahlengang 
liegt; eine Ausbuchtung nach links spricht für eine Vorhofvergrößerung (Holzmann). 

c) Bei hochgradiger Vergrößerung des linken Ventrikels kann der Ösophagus auf dem Seitenbild 
von der Bifurkation oder knapp oberhalb davon bis zum Zwerchfell in einem großen, dorsalkonvexen 
Bogen verlaufen. Dies rührt nach Zdansky daher, daß die vergrößerte linke Kammer die Herzbasis 


) 


und die Trachealbifurkation nach dorsal und kranial verlagert. Eine gleichzeitige Vergrößerung des 
linken Vorhofs zeigt sich an einer zusätzlichen umschriebenen Delle oder Ausbiegung nach dorsal knapp 
unterhalb der Bifurkation. Auch bei Rechtsbelastung mit Linksrotation des Herzens und Kippung 
um die Transversalachse nach dorsal (S. 37) oder bei kombinierter Belastung (Abb. 59) können der 
linke Vorhof und die Herzbasis gehoben sein, wobei wiederum der linke Vorhof innerhalb des großen 
Bogens eine kleine Delle machen kann. Normalerweise liegt in der seitlichen Projektion zwischen hin- 
terem Herzrand und Ösophagus ein kleiner Zwischenraum (V. cava caud. oft weggeleuchtet). Solange 
der linke Ventrikel nur leicht vergrößert ist und sich mehr nach links und vorne ausdehnt, bleibt das 
Ösophagogramm unbeeinflußt. Selbst bei stärkerer Vergrößerung kann lediglich ein gleichzeitig dila- 
tierter linker Vorhof im Ösophagogramm zu erkennen sein, wenn die Linksbelastung zu einer Rechts- 
rotation geführt hat (Abb. 143). Je weniger aber der linke Ventrikel rotiert und je stärker er dilatiert 
ist, um so mehr überragt er den Cavaschatten, engt den Retrokardialraum ein und kann über den 
Ösophagus in der Projektion nach dorsal hinausreichen (Abb. 135). Der Retrokardialraum kann jedoch 
auch bei Verdrängung des linken Ventrikels (starke Rechtsbelastung mit Linksrotation) eingeengt sein. 
Eine gleichzeitige Vergrößerung des linken Vorhofs spricht aber für die Linksbelastung. 


Abb. 59. Seitliches Ösophagogramm bei 
Vergrößerung und Verdrängung des lin- 
ken Ventrikels.a) Rechtsbelastung (ASD) mit 
Verdrängung der linken Herzhöhlen nach hin- 
ten-oben. Linker Vorhof gehoben. b) Links- 
belastung (AST) mit Vergrößerung des linken | 
Ventrikels, Ösophagus dorsalverlagert, einge- KJ 
dellt. ce) Starke linksseitige Belastung (Fibro- 
elastose). Linker Ventrikel weit nach dorsal-links 
ausgeweitet, linker Vorhof vergrößert und an- 
gehoben. Ösophagus nach dorsal, kranial und 
rechts verlagert. 


a b 


B. Differentialdiagnose des Elektrokardiogramms 


Im Elektrokardiogramm (EKG) kann man erkennen, welche Herzkammern belastet sind: nicht selten 
lassen sich auch Hinweise auf eine Druck- oder Volumenbelastung gewinnen (Cabrera u. M.). Die end- 
gültige Diagnose eines Vitiums ist freilich aus dem EKG allein nur selten (z. B. bei der Ebsteinschen 
Anomalie) zu stellen, da die veränderte Hämodynamik, die sich im EKG widerspiegelt, meist einer 
Gruppe von Vitien gemeinsam ist. Das Ausmaß der elektrokardiographischen Veränderungen steht 
mit dem Grade der hämodynamischen Belastung in Beziehung. Deshalb sind auch gewisse Aussagen 
über den Schweregrad und damit die Prognose und Operationsindikation möglich. 


Physiologische Besonderheiten des kindlichen Elektrokardiogramms 


Die für die Beurteilung wichtigsten altersabhängigen Normalwerte wurden vor allem dem grund- 
legenden Werk von Ziegler entnommen. 


QRS-Achse: Die Richtung des Hauptvektors (ÄQRS) in den Standardableitungen gibt einen groben Anhalt dafür, 
welche Ventrikelmasse überwiegt. Beim Neugeborenen liegt eine physiologische Rechtshypertrophie mit einem Massen- 
verhältnis der beiden Kammern von 1:1 vor. Diese bildet sich innerhalb der ersten 3 (spätestens 6) Lebensmonate 
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zurück, wobei sich das Massenverhältnis auf 1:2 zugunsten des linken Ventrikels verschiebt. Das physiologische Links- 
überwiegen bleibt während des ganzen weiteren Lebens fast unverändert bestehen. Der Mittelwert der QRS-Achse 
von + 140° beim Neugeborenen verschiebt sich nach links und liegt nach dem 3. Lebensmonat praktisch unverändert 
um + 63° (Abb. 60). Die physiologische Streubreite der QRS-Achse ist sehr groß, da außer dem Massenverhältnis 
der Kammern auch die Lage des Herzens im Thorax die Achse bestimmt. Im ersten Monat sind Werte von + 20 
bis + 180° und darüber physiologisch, nach dem 3. Monat solche von + 20 bis + 110°. Es bedarf deshalb eines starken 
Massenüberwiegens einer Kammer, damit ÄQRS außerhalb des Normbereiches zu liegen kommt und zu einem dia- 
gnostischen Indiz wird. Die Massenverhältnisse verschieben sich vor allem bei Unterentwicklung einer Kammer, die 
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obligat zur Überlastung der anderen Kammer führt. Die QRS-Achse ist hier immer eindeutig pathologisch (z. B. aus- 
geprägter Linkstyp bei Trikuspidal- und Pulmonalatresie; ausgeprägter Rechtstyp bei Mitralatresie, Aortenatresie, 
Pseudotruncus). Der Bereich der QRS-Achsen ist bei den zyanotischen und nicht- zyanotischen Vitien relativ groß 
(Abb. 61), der diagnostische Wert von ÄQRS deshalb begrenzt. Doch liegen die QRS-Achsen der einzelnen Vitien wegen 
der speziellen hämodynamischen Belastung oder seltener wegen einer abnormen Reizleitung (Endokardkissen-Defekte) 
bevorzugt in bestimmten Sektoren. 

QRS-Dauer: Die QRS-Dauer ist im Kindesalter beträchtlich kürzer als beim Erwachsenen. Dies muß bei der Diagnose 
einer intraventrikulären Reizleitungsstörung berücksichtigt werden. Bis zum 8. Lebensjahr beträgt die QRS-Dauer 
maximal 0,08’; erst später, sowie am 1. Lebenstag, beobachtet man vereinzelt physiologische Werte bis 0,10”. Der 
Mittelwert liegt im 1. Lebensjahr um 0,06”, vom 5. Lebensjahr an um 0,07”. 

Q-Zacke: Der Initialvektor (Septumreiz) ist normalerweise aus der linksseitigen Septumfläche nach vorne und 
rechts gerichtet und bedingt in den rechtsseitigen Brustwandableitungen den basalen Anteil der R-Zacke, in den 
linksseitigen die Q-Zacke. Wie Untersuchungen über die Beziehungen zwischen Herzlage und EKG gezeigt haben 
(Onat, Künzler, Schad), wird der Initialvektor durch die hämodynamische Rotation des Herzens (S. 36) beeinflußt. 
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Abb. 61. Frontale QRS-Achse bei kongenitalen Herzfehlern: Die einzelnen Vitien bevorzugen bestimmte Sek- 

toren. Die Länge eines Bandes zeigt die Streubreite, die Dicke die pronzentuale Verteilung. a) Azyanotische Vitien 

(schraffiert = Übergang in die zyanotischen Fälle). b) Zyanotische Vitien (schraffiert = Übergang in die azyano- 

tischen Fälle). (Nach den Angaben von Sodi-Pallares und eigenen Untersuchungen). 
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Er macht unabhängig von einer Septumhypertrophie, die bei reiner Volumenbelastung fehlt, die Drehbewegung des 
Septums mit (Abb. 66). Bei Rechtsrotation des Herzens (Linksbelastung) wird er mehr nach rechts gerichtet. Dies führt 
zu tieferen Q-Zacken linkspräkordial (V,, V,) und zum Auftreten von Q-Zacken in weiter rechts gelegenen Ableitungen 
(V;, V,, evtl. V,). Bei Rechtsbelastung dreht der Initialvektor wie das Septum nach links, so daß er in die positive 
Sphäre der linkspräkordialen Ableitungen fällt. Dadurch verschwinden die Q-Zacken linkspräkordial (Abb. 67b). 
Tiefe Q-Zacken findet man beim Linkstyp in Abl. I (nicht > 0,3 mV), beim Rechtstyp in Abl. III (im 1. Monat nicht 
> 0,5, bis zu 3 Jahren 0,8, nach 3 Jahren nicht > 0,6 mV). In den Brustwandableitungen fehlen die Q-Zacken in V, 
und V,; in V, sind sie nur ausnahmsweise vorhanden; in V, treten sie vom 1. Monat an bei ca. 50%, in V, bei 80%, in 
V, bei 90— 100%, der Fälle auf (am seltensten in der 1. Lebenswoche). Die Q-Amplituden sind gering: in V, im Mittel 
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0,1 mV (obere Grenze: im 1. Jahr 0,35 mV, danach 0,5 mV), in V, 0,2 mV (obere Grenze: im 1. Monat 0,55, im 2. und 
3. Monat 0,3, später kaum je > 0,5 mV und nur in 10% > 0,4 mV), in V, 0,15—0,20 mV (nur in etwa 10%, > 0,35, 
kaum je > 0,4 mV). 
R- und S-Zacke: Die Amplituden der R- und S-Zacken in den rechts- und linksseitigen Brustwandableitungen 
(Vı bzw. V,) (Abb. 62, 63) zeigen im Kindesalter eine gute Beziehung zur Hämodynamik. Noch zuverlässiger als die 
absoluten Werte sind die R/S-Relationen (R/S oder R in % von RS, Abb. 64, 65). Für die Hypertrophiediagnostik 
sind sie entscheidende Kriterien. Eine Rechtsbelastung führt zur Überhöhung der R-Zacken und der R/S-Relation 
rechts sowie zur Vertiefung der S-Zacken und Abnahme der R/S-Relation links, eine Linksbelastung zur Überhöhung 
der R-Zacken und R/S-Relation links und zur Vertiefung der S-Zacken und Abnahme der R/S-Relation rechts. Beim 
physiologischen Rechtsüberwiegen des Neugeborenen dominiert rechtspräkordial die R-Zacke (Rs-Figur), links die 
S-Zacke (rS-Figur). Die R/S-Relation ist also umgekehrt wie beim älteren Kind und Erwachsenen, die als Ausdruck 
des physiologischen Linksüberwiegens rechts eine rS- und links eine Rs-Figur aufweisen. Abb. 62—65 zeigen, wie das 
Rechtsüberwiegen in den ersten 3 Monaten immer mehr zurückgeht und die Relationen sich denen des Erwachsenen 
nähern. Bei der Beurteilung einer Hypertrophie ist es also wichtig, das Alter zu berücksichtigen, da physiologische 
Werte einer Altersstufe in einer anderen bereits abnorm sein können. Praktisch wichtig sind folgende Einzelwerte: 
R-Amplituden: BWA: V,: nach 3. Monat bis 1,6 mV (nur ganz vereinzelt darüber), Mittel ab 6. Monat < 1,0 mV 
(Abb. 62). V,;: Im 1. Jahr nur ganz vereinzelt > 2,5 mV, nach 1. Jahr nur vereinzelt > 3,0 mV. In den ersten 3 Mo- 
naten nicht < 0,6 mV, nach 3 Monaten nicht < 0,9 mV. V,: Am 1. Tag nicht > 0.8 mV, im 1. Monat kaum je > 1,2 mV, 
nach 1 Jahr nicht > 2,2 mV. Ab 3. Monat kaum je < 0,6 mV, ab 8. Jahr nicht < 0,9 mV (Abb. 63). 
EA: I: unter 6 Monaten nicht > 1,4 mV, nachher nicht > 1,6 mV. 

III: in den ersten 3 Monaten nicht > 2,0 mV (nur in 10% > 1,2 mV), später nicht > 1,6 mV. 
S-Amplituden: BWA: V;: bis 1 Jahr nicht > 1,8 mV, ab 3 Jahren nur ganz vereinzelt > 2,4 mV. V,: bis 1 Jahr 
bis 3,0. mV, später bis 3,5 mV. V,: 1. Tag bis 3,0 mV, bis zum 6. Monat bis 1,5 mV, später 0,9 mV. V,: 1. Tag bis 
1,3 mV, 1. Monat bis 1,0 mV, ab 1 Jahr < 0,4 mV. 
EA: I: Im 1. Jahr nur ganz vereinzelt > 0,8 mV, später selten > 0,6 mV. III: Im 1. Jahr < 0,6 mV, später 0,5 mV. 


Rin % von RS (Abb. 64, 65): Wird R in Prozent des ganzen RS-Ausschlages gemessen, so ergeben sich folgende 
wichtige Grenzwerte: V,: Im 1. Jahr bis 80% (und mehr), Mittel um 60%, nicht < 30%: im 2.—5. Jahr bis 60%, 
(Mittel um 45%), nicht < 20%; später nicht > 50% (Mittel um 30%), nicht < 10%. V,: 1. Tag bis 0% (Mittel 50%), 
1. Monat nicht < 30% (Mittel 75%), 2.—6. Monat nicht < 60% (Mittel 85%), nachher nieht < 70%, (Mittel um 94%), 
von 3 Jahren an nur ganz vereinzelt < 30%. 

Rotation des Herzens: Aus der Lage der Übergangszone (Brustwandableitung, in der R/S = 1,0 ist) läßt sich, wie 
der Vergleich von 100 pathologischen Angiokardiogrammen mit den zugehörigen Elektrokardiogrammen ergeben hat, 
auf die hämodynamische Rotation des Herzens (S. 36) schließen. Diese führt beim EKG dazu, daß eine bestimmte 
präkordiale Ableitung nicht mehr genau die erwartete Stelle der Herzoberfläche abtastet, so daß häufig rechts von 
V, bzw. links von V, liegende Ableitungen notwendig werden. Eine Rechtsbelastung ist dann eventuell erst aus Ab- 
leitungen über der rechten Brustwand (V,—V,,) zu erkennen. Bei starker Rechtsrotation (GUZS) ist nicht mehr R,. 
sondern R, oder R, das Maß für die Potentiale des linken Ventrikels. Bei starker Linksrotation (UZS) sind unter 
Umständen erst in V, die eigentlichen und maximalen Linkspotentiale sichtbar. Die Übergangszone zeigt mehr oder 
weniger die Lage des Septums bzw. des Herzens. Sie liegt normalerweise in V,. Bei Rechtsbelastungen ist sie nach 
links, bei Linksbelastungen nach rechts verschoben (Abb. 66). 


Abb. 66. Beziehung zwischen elektrokardiographischer und „anatomischer“ Übergangszone (imaginärer 
Schnittpunkt des verlängerten Septums mit der vorderen Thoraxwand, bezogen auf die Brustwandableitungen, nach 
Onat-Künzler-Schad),a) Rechtsrotation (Linksbelastung) — b) Normallage — c) Linksrotation (Rechtsbelastung), 
vgl. auch Abb. 6—8 und 67. 


Die Beziehung zwischen der Lage der Übergangszone und der des Septums hat eine relativ große Streuung, weshalb 
im Einzelfall keine ganz zuverlässigen Aussagen möglich sind. Auch zwischen der Lage der Q-Zacke (Initialvektor, 
septaler Vektor) und dem Septumverlauf besteht eine gesicherte Beziehung, wobei wiederum die Einschränkung der 
großen Streuung gilt (Abb. 67). Werden aber beide Kriterien kombiniert, so läßt sich, besonders wenn noch entspre- 
chende Belastungszeichen vorhanden sind, eine Veränderung der Septumlage und damit eine hämodynamische Rota- 
tion des Herzens zuverlässiger erkennen. Dies ist deshalb wichtig, weil die Rotation auf eine alleinige oder über- 
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wiegende Rechts- bzw. Linksbelastung hinweist und bei der Bewertung der präkordialen R- und S-Amplituden als 
Hypertrophiekriterium berücksichtigt werden muß. Auch für die Interpretation des Röntgenbildes ist die Kenntnis 
der Rotation von Nutzen, wenn bei normal breiter Herzsilhouette beurteilt werden soll, ob eine Kammer vergrößert 
ist bzw., bei Linksverbreiterung, welcher Ventrikel dafür verantwortlich ist (Onat, Künzler, Schad). 


QR-Zeit: Die QR-Zeit (Synonyme: größte örtliche Negativitätsbewegung, oberer Umschlagspunkt = oUP, „‚intrinsi- 
coid deflection‘‘) der Brustwandableitungen ist das Zeitintervall zwischen Beginn der Q-Zacke und Spitze der letzten 
positiven Zacke (R,R’ oder r’). Sie stellt ein indirektes Maß für die Dieke der unter der Abnahmeelektrode liegenden 


200_| 
kein _| PIE Eee 20 
. . vw . 
vr a: % 
= no = ® 
ja = 
F = 5, Ve 
g vol .. 2: 
> 100_| . . E G B 
€ 
= Br a vs_ 
3 . - "4hidee 
3 c0 - g n 
ie E _ 5 Vs. 
E . © vo B Be rer : 
= 60 .. ® o 
£ . . = x 
5 40 ° 2 
u 8 vw vJ 4 
= 7049 r=052 
Va Yı 
T T T T 
Vor Vo VW V Ve Vo Vvo vo Vo Vs Vs VOM MW VW 
Anatomische Uez Anatomische Uez e Anatomische UeZ 


Abb. 67. Beziehung zwischen „anatomischer“ Übergangszone (Septumlage) und Druck im rechten Ventrikel (a), 
Q-Zacke (b) und elektrokardiographischer Übergangszone (c). Bei Rotation des Herzens im UZS wandern die Q-Zacke 
(septaler Vektor!) und die elektrokardiographische ÜZ nach links, bei Rotation im GUZS nach rechts (nach Onat- 
Künzler-Schad). 


Ventrikelwand dar (V, für den rechten, V, für den linken Ventrikel), solange keine Leitungsstörung besteht. Werte 
von 0,30” und darüber in V, und von 0,40” und darüber in V, dürfen als pathologisch betrachtet werden und sind ein 
wichtiges Hypertrophieindiz (Rossi, Onat). Bei simultaner Registrierung von V, und V, läßt sich die Differenz 
der beiden Negativitätsbewegungen ((dUP,—oUP,) direkt ablesen. Stärker negative Werte als — 0,025’ bedeuten eine 
pathologische Verzögerung der linksseitigen Erregungsausbreitung (Hypertrophie oder Leitungsstörung). Die physio- 
logische QR-Zeit in V, beträgt im Kindesalter höchstens 0,025”, bis zu 6 Monaten ganz vereinzelt 0,030”. In V, gilt 
in den ersten 3 Monaten 0,030’ als obere Grenze, später 0,035” (nur ganz vereinzelt 0,040’). Im ersten Monat sind 
positive Werte der Differenz oUP,—oUP, bis + 0,005’ physiologisch (d. h. der R-Gipfel liegt in V, später als in V,): 
im 2. und 3. Monat ist die Differenz = O oder negativ (gleichzeitiger R-Gipfel in V, und V, oder R-Umschlag in V, 
bis 0,01” später als in V,), nach dem 3. Monat stärker negativ als —0,010”, aber nicht über — 0,025“ hinaus. 


T-Welle: Bei den T-Wellen ist namentlich der Winkel, den die T-Achse (im Mittel 40°) mit der QRS-Achse einschließt, 
von Interesse. Dieser Differenzwinkel beträgt normalerweise nicht mehr als 60°. Bei schweren Druckbelastungen 
sowie bei entzündlichen und degenerativen Prozessen kann die T-Achse diskordant sein, d. h. um mehr als 60° abwei- 
chen. Bei einer Rechtsbelastung verschiebt sich ÄQRS deutlich nach rechts und ÄT leicht nach links, bei einer Links- 
belastung ÄQRS nach links und ÄT leicht nach rechts. Der Differenzwinkel wird um so größer, je stärker die Belastung 
ist. Die Diskordanz als Zeichen einer schweren Druckbelastung spricht bei einem operablen Vitium für die Dringlich- 
keit des Eingriffes. Die physiologischen T-Wellen zeigen im Kindesalter folgende Amplituden: 

EA: I: 0,1 bis 0,6 mV, III: —0,25 bis + 0,3 mV. 

BWA: V,: immer negativ (Mittel —0,4mV); nur am 1. Lebenstag und nach dem 12. Jahr auch positive Werte möglich. 
V,, Vz: vorwiegend negative T-Wellen. V,: nur noch vereinzelt negative Wellen bis zum 5. Jahr. V,: im 1. Jahr bis 
0,6 mV (nur selten > 0,5 mV), bis zum 5. Jahr nicht > 0,8 mV, später kaum je > 0,9 mV (Mittel 0,55 mV). V;: im 
1. Jahr bis 0,4 mV, bis zum 5. Jahr bis 0,6 mV (Mittel 0,3 mV), später bis 0,7 mV (Mittel 0,4 mV). 


Vorhof-Elektrokardiogramm: Die P-Zacke entsteht durch die Überlagerung zweier Wellen, von denen die erste der 
Erregung des rechten, die zweite, etwa 0,02” später einsetzende der Erregung des linken Vorhofs entspricht. Diese 
asynehrone Depolarisierung der Vorhöfe erklärt, daß die P-Zacke oft zweigipflig ist. In den Brustwandableitungen 
zeigt sich in V, (und V,) der rechte Vorhof als positive, der linke als negative Zacke, in V,—V, ist die P-Zacke mono- 
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phasisch positiv oder zweigipflig mit anfänglich flachem (rechten) und dann steilerem (linken) Anteil. Die Achse 
nimmt vom Mittelwert von + 60° am 1. Tag langsam ab auf +45° mit S—12 Jahren und steigt hernach wieder an 
auf ca. +54°. Die Amplituden sind in den Extremitätenableitungen am größten in II (Grenzwert im 1. Lebensjahr 
0,25 mV, auch später nur ganz ausnahmsweise bis 0,3 mV), in den Brustwandableitungen in V, (nicht > 0,25 mV, 
mit zunehmendem Alter etwas niedriger, gleichzeitig negative Nachschwankung häufiger); in V, sind sie kleiner 
(im 1. Monat bis 0,2 mV, danach bis 0,15 mV). Die P-Dauer nimmt relativ unabhängig von der Herzfrequenz mit 
dem Alter zu. Grenzwerte sind im 1. Halbjahr 0,065”, bis Ende des 1. Jahres 0,07”, bis zum 8. Jahr 0,08”, auch später 
kaum jemals darüber; die längste Dauer wird in V,—V, gemessen. 

Das PR-Segment (P-Ende bis Q- bzw. R-Beginn) nimmt mit steigender Herzfrequenz ab und wird unabhängig 
davon mit zunehmendem Alter etwas länger. Der Quotient P/PR (P-Dauer durch PR-Segment) liegt im Mittel 
um 1,2 (1,0—1,6) nach Makruz u. M. bzw. 1,49 (1,0— 2,2) nach Wyss u. M. Werte unter 1,0 deuten auf eine rechts- 
seitige, über 2,0 auf eine linksseitige Vorhofbelastung. Das PR-Intervall (AV-Zeit, P-Beginn bis Q- bzw. R-Beginn) 
nimmt mit dem Alter zu. Der Mittelwert beträgt im 1. Lebensjahr um 0,12” (0,1—0,14”), im 4. Jahr um 0,14” (0,11 
bis 0,17”), vom 12. Jahr an um 0,16” (0,13—0,19”). Werte über 0,16” im frühen und über 0,18” im späten Kindesalter 
sind auf eine pathologische Verlängerung verdächtig (Belastung des rechten Vorhofs, Carditis) (Alimurung u.M., 
MeCammon). 


Herzfrequenz: Im Kindesalter ist die Frequenz vor allem im ersten Lebensjahr höher, als man schlechthin erwartet. 
Sie steigt von der Geburt bis zum 3. Monat auf ein Maximum und sinkt dann wieder im Laufe des ersten Jahres. Da- 
nach nimmt sie sukzessive weiter ab. 

Ziegler bestimmte elektrokardiographisch folgende Mittel- und Extremwerte: 1. Tag: 125/min (89—166). 3 Monate: 
161/min (115—215), 1 Jahr: 145/min (115—188), 5 Jahre: 105/min (68—150), 12 Jahre 88/min (51—125). Unter abso- 
luten Ruhebedingungen dürften die Mittelwerte etwas niedriger sein. 
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Hypertrophie, Dilatation und Hypo- bzw. Aplasie der Herzkammern ($. 35) haben typische elektro- 
kardiographische Korrelate. Die Hypertrophie steigert die Potentiale der Erregungsausbreitung, ver- 
mehrt also die Amplitude des QRS-Komplexes bzw. der P-Zacke. Die Dilatation führt zu einer Ver- 
zögerung der Erregungsausbreitung, also zu einer Verlängerung der QR-Zeit bzw. zur Verbreiterung 
der P-Zacke auf der entsprechenden Seite. Bei Hypoplasie eines Ventrikels ist infolge der starken 
Massenverschiebung (obligate Hypertrophie der anderen Herzseite) die QRS-Achse extrem verlagert. 
Seite und Art der Belastung sind vor allem in den unipolaren Brustwandableitungen zu differenzieren. 
Nach hämodynamischen Gesichtspunkten haben wir das EKG in links- und rechtsseitige Belastungen, 
Druck- und Volumenbelastungen sowie deren Kombination eingeteilt. 


Linksseitige Druckbelastung 


Folgende elektrokardiographische Kriterien weisen im Kindesalter auf eine Linksventrikelhyper- 
trophie (LVH) hin. Diese ist um so wahrscheinlicher, je mehr Kriterien erfüllt sind. 


Rin V, oder V, > 2,5 mV (bzw. Altersnorm), 

R/RS in V, über der Altersnorm, 

QR-Zeit in V, (oUP,) > 0.04”, 

Differenz der QR-Zeit in V, minus QR-Zeit in V, (oUP,—oUP,) stärker negativ als — 0,025” (bzw. Altersnorm), 
Sin V, > 2,0mV, 

R,+S, > 3,5mV, 

ÄQRS stärker linkstypisch, als der Altersnorm entspricht, 

ST-Senkung und T-Diskordanz (T-Abflachung oder -Negativität links [I, V,, V;]), 

Wechselsinnige (— +) oder flach negative U-Welle in V,, V, (Holzmann), 

Zeichen der Rechtsrotation (GUZS). 

Da die Linkshypertrophie lediglich zu einer Steigerung des physiologischen Linksüberwiegens führt, ist es verständlich, 
daß sie im EKG weniger konstant erfaßt wird als die Rechtshypertrophie und, im Gegensatz zu letzterer, nur lose 
Korrelationen zwischen dem Grad der linksseitigen Druckbelastung und den EKG-Veränderungen bestehen. Eine 
leichtere linksseitige Druckbelastung kann ohne eindeutige EKG-Symptome einhergehen, oder die Zeichen sind 
diskret und drücken sich nur in den präkordialen Ableitungen aus: R, wird höher, S, tiefer, so daß sich auch die R/S- 
Relationen verschieben (Zunahme in V,, Abnahme in V,). Manchmal ist nur die Summe aus R, + 8, pathologisch 
(Norm bei Kindern < 3,5 mV). Ein wichtiges Merkmal ist die Linksverspätung: die QR-Zeit links und damit die 
Differenz zwischen der QR-Zeit in V, und V, werden größer. Da der Grenzbereich relativ breit ist (Zieglersche 
Tabellen), dürfen schon obere Grenzwerte (QR in V, 0,04” bzw. Differenz oUP,—oUP, stärker negativ als — 0,025”) 
in Kombination mit anderen Zeichen als pathologisch angesehen werden. Mit zunehmender Schwere der Druck- 
belastung stellen sich linksseitige Erregungsrückbildungsstörungen ein, zuerst abgeflachte, dann diskordante T-Wellen 
und ST-Senkungen. Bei Digitalisierung sind diese Zeichen nur bedingt zu werten (EKG vor Beginn der Digitalis- 
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therapie!). Stärkere Linksbelastungen führen zu einer Rotation des Herzens im GUZS, die Druckbelastung weniger 
als die Volumenbelastung. Deshalb findet man erst bei schwerer Hypertrophie mit Dilatation elektrokardiographische 
Zeichen der Rotation im GUZS: Verlagerung der Übergangszone nach rechts, Q-Zacken in V,—V,, höchste R-Aus- 
schläge in V,—V, und tiefere Q-Zacken in V,—V,. 

Ein indirektes Zeichen einer LVH ist ein P-sinistrocardiale. Es tritt erst bei schwerer Ventrikelhypertrophie 
(oder Insuffizienz) auf, wenn auch der Vorhof wegen des vermehrten Füllungswiderstandes hypertrophiert. Nach 
Schmidt führt die Hypertrophie des linken Vorhofs in den Extremitätenableitungen zu einem hmalen“, deutlich 
zweigipfligen P-sinistrocardiale mit erhöhtem zweiten Anteil. In den Brustwandableitungen zeigt sich das P-sinistro- 
cardiale in V, als plumpere negative Nachwelle, in V, und V, als stärker betonte zweite positive Erhebung. Der Quo- 
tient P/PR-Segment wird größer als 2,0 und die PQ-Strecke mehr oder weniger deutlich verlagert, gegensinnig zur 
P-Zacke (Senkung in II). Eine strenge Differenzierung zwischen Druck- und Volumenbelastung der Vorhöfe ist wohl 
nicht immer möglich, da bei abnormer Belastung die muskelschwächeren Vorhöfe rascher dilatieren als die Kammern. 
Bei der Mitralstenose entsteht das P-sinistrocardiale infolge der kompensatorischen Druckerhöhung im linken Vorhof. 


Aussagen aus dem EKG über die tatsächlichen Druckverhältnisse im linken Ventrikel sind schwierig, 
wenn nicht unmöglich, da selbst mittelgradige und seltener auch hochgradige Druckbelastungen 
(8. 28) ohne ein pathologisches EKG einhergehen können (Björk u. M., Kirklin u. M., Vlad u. M., 
Vogelu.M., Stuberu. Schad). Zeichen einer LVH sprechen deshalb immer für eine mittel- bis hoch- 
gradige Druckbelastung, bei Stenosen für einen Gradienten von über 40 bzw. 75mm Hg. Sind die 
Zeichen zahlreich und quantitativ ausgeprägt, so ist eine schwere ‚Druckbelastung wahrscheinlich, 
eine leichte sicher auszuschließen. Ein „strain pattern“ (ST-Senkung und T-Abflachung bzw. 
-Negativität in I, V,, V,) beweist eine hochgradige Druckbelastung, während sein Fehlen diese nicht 
ausschließt. Das strain pattern ist bei Stenosen prognostisch ungünstig und spricht bei Operabilität 
für die Dringlichkeit des Eingriffs. Ein plötzlicher Tod ist bei Fällen mit strain pattern relativ häufiger 
zu erwarten (4—16% nach verschiedenen Angaben). Shah u.M. haben auf bisher nicht beachtete 
Endteilveränderungen in V, und aVR als wichtiges Frühzeichen eines strain pattern hingewiesen, die 
bereits vor den linksseitigen Rückbildungsstörungen erscheinen können: schulterförmige ST-Hebung 
in V, und aVR mit oder ohne Verschwinden der T-Negativität. Im Säuglingsalter ist eine T-Negativi- 
tät linkspräkordial (V;, V,) bei Aortenstenose selten und spricht für eine alleinige oder kombinierte 
Fibroelastose oder für einen anomalen Abgang der linken A. coronaria aus der Pulmonal- 
arterie. Bei letzterer Fehlbildung beschränkt sich die symmetrische T-Negativität oft auf V,, während 
gleichzeitig eine ST-Hebung in V, und ein qR-Typ mit T-Inversion in I und aVL vorhanden ist (Bild 
eines frischen Vorderwandinfarktes). Auch an entzündliche und degenerative Erkrankungen ist bei 
ST- und T-Inversionen linkspräkordial zu denken; dabei fehlen meist die LVH-Zeichen. 


Linksseitige Volumenbelastung 


Die linksseitige Volumenbelastung (S. 29) unterscheidet sich bei sonst gleichen Kriterien von der 
linksseitigen Druckbelastung dadurch, daß die Rechtsrotation des Herzens (GUZS) stärker aus- 
geprägt ist. Die Übergangszone ist nach rechts verschoben (in V, oder V,), und die größten links- 
präkordialen R-Zacken (> 2,5 mV) befinden sich ebenfalls weiter rechts, in V, oder V,. Ferner sind 
die Q-Zacken linkspräkordial tiefer (> 0,25 mV) und reichen weiter nach rechts (bis V,, V,). Dies erklärt 
sich dadurch, daß der septale Vektor mitdreht (s. o.). Die QR-Zeit ist linkspräkordial bei der Volu- 
menbelastung relativ stärker verlängert als bei der Druckbelastung. Außerdem sind hohe, konkor- 
dante, symmetrische T-Wellen linkspräkordial für die Volumenbelastung charakteristisch (in ca. 
40% der Fälle). Sie sind bei Linksbelastung infolge Links-Rechts-Shuntes (DB, VSD) häufiger als bei 
der Mitral- und Aorteninsuffizienz ; bei zyanotischen Vitien mit linksseitiger Volumenbelastung (Venen- 
anomalie, Trikuspidalatresie) haben wir sie nie angetroffen. Vielleicht wirkt die Sauerstoffuntersätti- 
gung ihrer Ausbildung entgegen. Bei hohen T-Wellen muß differentialdiagnostisch auch an eine Hyper- 
kaliämie oder Vagotonie gedacht werden (doch sind die T-Wellen dann in allen BWA verändert), 
ferner an das transitorische Stadium einer Perikarditis, bei der die T-Wellen später negativ werden. 
Da bei der linksseitigen Volumenbelastung mit Ausnahme der Aorteninsuffizienz immer auch der linke 
Vorhof volumenbelastet ist, ist ein P-sinistrocardiale ein wichtiges indirektes Zeichen. Es ist über 
0,09” bzw. über die Altersnorm verbreitert und das PR-Segment relativ verkürzt, so daß der Quo- 
tient P/PR über 2,0 ansteigt. In Ableitung III und V, ist die negative Nachwelle breit; linkspräkordial 
ist P betont zweigipflig. Die AV-Zeit ist eventuell verlängert. 
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Linksbelastung mit Hypoplasie des rechten Ventrikels 


Bei dieser Kombination (Trikuspidalatresie, Pulmonalatresie, S. 35) findet man im EKG außer den 
Zeichen der LVH vor allem eine extreme Abweichung der QRS-Achse nach links (Abb. 61), und zwar 
um so stärker, je muskelschwächer und kleiner der rudimentäre rechte Ventrikel ist (S. 311). Die 
Linksabweichung der Achse ist typisch, da die anderen zyanotischen Vitien eine Rechtsabweichung 
zeigen (Ausnahme: Mündung der V. cava caud. in den linken Vorhof, Abb. 132). 


Rechisseitige Volumenbelastung 


Sie ist vor allem durch die Verzögerung der rechtsseitigen Erregungsausbreitung charakterisiert (Dila- 
tationsfolge, Abnahme des Faserquerschnitts!). 

Normalerweise wird die Depolarisation der rechten Seite, die zuletzt im Gebiet des Conus pulmonalis auftritt, durch 
die etwas länger dauernde Depolarisation der posterobasalen Anteile der linken Kammer ausgeglichen. Wenn die 
Erregungsausbreitung rechts verspätet ist, fehlt dieser terminale Ausgleich. Die Endausbuchtung der QRS-Schlinge 
zeigt nach rechts, wodurch eine R’-Zacke entsteht. Die QR-Zeit rechtspräkordial (V,) und die Differenz zwischen der 
QR-Zeit in V, und V, sind ein gutes indirektes Maß für die rechtsseitige Volumenbelastung (Onat, Abb. 68b); die 
Höhe der R’-Zacke hängt vom Druck im rechten Ventrikel ab. Die rechtsseitige Volumenbelastung führt zu einer 
Herzrotation im UZS. Als Zeichen dafür ist die elektrokardiographische Übergangszone nach links verlagert, die 
Q-Zacken treten erst weiter links auf als normal und werden kleiner; außerdem entstehen linkspräkordial tiefere, 
breite S-Zacken. Die R/S-Relation nimmt links ab, hier jedoch nicht als Zeichen einer Druckerhöhung im rechten 
Ventrikel, nachdem die R-Zacken rechtspräkordial nicht überhöht sind. 

Der inkomplette (seltener komplette) Rechtsschenkelblock kommt beim Vorhofseptumdefekt 
und bei der Pulmonalvenentransposition, den reinsten Formen einer rechtsseitigen Volumenbelastung, 
in etwa 80%, vor. Er ist immer vorhanden, wenn das Verhältnis des Minutenvolumens des rechten zu 
dem des linken Ventrikels die Zahl 1,5 übersteigt (Onat). Die Standardableitungen sind bei der Diffe- 
renzierung der Typen des Vorhofseptumdefektes wichtig. Der Secundumtyp zeigt in der Frontal- 
ebene eine steil- bis rechtstypische QRS-Achse (Vektorschleifenverlauf im UZS), während der Primum- 
typ, wohl infolge eines anomalen Verlaufs des Reizleitungssystems, eine links- bis überdreht links- 
typische Achse aufweist (Vektorschleife im GUZS oder Achterfigur). Nur sehr selten (4% nach 
DuShane) haben auch Secundumdefekte eine dem Primumdefekt entsprechende Achse, niemals aber 
umgekehrt. Außer beim Primumdefekt wird der überdrehte Linkstyp beim Cor triloculare biventricu- 
lare, Canalis avc., Singulärem Ventrikel, selten bei hohen dorsalen Ventrikelseptumdefekten (Neufeld 
u. M.) gefunden. Als Zeichen einer Volumenbelastung desrechten Vorhofs ist die PQ-Zeit ver- 


längert, und die P-Breite liegt an der oberen Grenze der Norm. Entsprechend ist der Quotient P/PR- 
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Abb. 68. a) Beziehung zwischen R’-Höhe in V, und Druck im rechten Ventrikel. b) Beziehung zwischen QR-Zeit 
in V, und rechtsseitiger Volumenbelastung (gemessen am Quotienten Minutenvolumen rechts/links). Zunahme der 
QR-Zeit mit steigendem Minutenvolumen. 


Kriterien abnormer Belastung 95 


Segment kleiner als normal (< 1,0). Wir fanden aber keine feste Korrelation zum Grad der Volumen- 
belastung. Die stärksten Grade der Vorhofbelastung zeigt die Ebsteinsche Anomalie. Sie hat ein 
pathognomonisches EKG mit großem P-dextrocardiale, verlängerter PQ-Zeit und extremem Rechts- 
schenkelblock von geringer Amplitude (S. 145, vgl. Abb. 102). 


Die Volumenbelastung geht erst bei exzessiven Kleinkreislaufminutenvolumina von mehr als dem 
Dreifachen des Systemkreislaufs mit einer Druckerhöhung im rechten Ventrikel einher (8. 31). 
Selten (ca. 10%, Wood) besteht diese schon primär. Im EKG zeigt sich die zusätzliche Druckerhöhung 
in einer Amplitudenzunahme der zweiten R-Zacke in V,. Bei einem R’ über 0,9 mV liegt der Druck 
über 30 mm Hg, bei R’ über 2,3 mV über 50 mm Hg (Abb. 68a). Durch die Hypertrophie wird der 
Hauptvektor früher nach rechts gezogen, so daß die S-Zacke in V, kleiner wird und statt eines rSR’- 
Typs ein rsR’- oder rR/-Typ auftritt. Gleichzeitig kommt es zu einer stärkeren T-Diskordanz rechts. 
Über die Bedeutung des 2. Tones bei der Differenzierung der Druck- und Volumenbelastung s. S. 99f. 


Rechtsseitige Druckbelastung 


Die rechtsseitige Druckbelastung kommt entweder isoliert bei normaler linksseitiger Belastung (PST, 
primäre Pulmonalsklerose) oder in Kombination mit einer abnorm verminderten linksseitigen Belastung 
(schwere TF) bzw. vermehrten linksseitigen Volumenbelastung (VSD, DB) vor. Ein pathologischer 
Druck von über 30 mm Hg im rechten Ventrikel kann das kindliche EKG im Sinne einer Rechts- 
ventrikelhypertrophie (RVH) verändern. Diese hat im allgemeinen folgende Kriterien: 


EA: ÄQRS > 110° (nach dem 3.—6. Lebensmonat), 

Sı > 1,0mV, 

RırılRır > 14. 
BWA:R in V, > 1,6 mV (nach dem 3. Monat) bzw. über der Altersnorm, Sin V, > 0,5 mV (nach dem 3. Monat), 
R, + 8, > 2,5mV, 
Rin % von R$ in V, über der Altersnorm oder R/S in V, > 1,0 (nach dem 6. Monat), 
Rin % von RS in V, unter der Altersnorm (Ziegler), 
QR-Zeit in V, (oUP,) > 0,03”, 
Differenz QR-Zeit in V, minus QR-Zeit in V, (dUP,—oUP,) weniger negativ als —0,008” oder positiv, 
rechtspräkordial ST-Strecken und T-Wellen diskordant bei überhöhten R-Zacken, 
Zeichen der Rotation des Herzens im UZS: Verlagerung der ÜZ nach links (V,, V,) und Verschwinden der Q-Zacken 
links (evtl. Auftreten in V,) (auch bei rechtsseitiger Volumenbelastung [s. S. 143f.] oder kombinierter Volumen- und 
Druckbelastung). 


Indirekter Hinweis: schmales P-dextrocardiale. 


Nach den Untersuchungen von Rossi und Onat deuten folgende Zeichen auf einen rechtsventri- 
kulären Druck von über 50 mm Hg: in den BWAR, > 1,6 mV, R/Sin V, > 1,3, 8, > 1,5 mV zusam- 
men mit anderen RVH-Zeichen, Summe R, + 8, > 2,5 mV; in den EA: S; > 1,0 mV, AQRS > 105°, 
Rın/Rı; > 1,4. Diese Veränderungen korrelieren in gewissem Maße mit dem Grad der Druckerhöhung 
im rechten Ventrikel, wofür die Pulmonalstenose ein Beispiel ist (de Pasquale u. M.). Die Streuung 
um die für einzelne Druckwerte errechneten elektrokardiographischen Mittelwerte ist aber erheblich, 
weshalb wir nur solche Werte anführen, die unterhalb einer bestimmten Druckstufe nicht anzutreffen 
sind: Ein R in V, von über 2,0 mV spricht für einen Druck von mehr als 90 mm Hg (Onat), über 
2,8 mV von mehr als 100 mm Hg, über 3,0 mV von mehr als 120 mm Hg (Engle u. M.) bzw. 150 mm Hg 
(Keith). Bei einem R/S in V, unter 0,8 liegt der Druck mit größter Wahrscheinlichkeit über 80 mm Hg, 
bei einem Ry7]/Rı, von mehr als 1,4 über 50 mm Hg (Onat). Im Gegensatz zur Volumenbelastung ist 
die QR-Zeit nicht besonders verlängert und nur selten, wohl als Folge einer zusätzlichen Dilatation, 
findet sich ein IRSB. Bei schwerer Druckbelastung über 120 mm Hg führt die starke Hypertrophie 
schließlich auch zu einer relativen Ischämie. Diese drückt sich in ST-Senkungen und Diskordanz der 
T-Wellen aus, die in ihrem Ausmaß der Druckbelastung parallel gehen. Nach Bassingwaithe u. M. 
findet sich bei allen Druckerhöhungen über 120—130 mm Hg ein Differenzwinkel der QRS- und T- 
Achse von über 110° in der Frontalebene, bzw. über 100° in der Horizontalebene. Die hohen R-Zacken, 
begleitet von T-Inversion, reichen in den BWA um so weiter nach links, je stärker die Hypertrophie 
ist. Bei extremer Hypertrophie können von V, bis V, nur Rs-Typen vorkommen, wodurch eine kombi- 
nierte Ventrikelhypertrophie vorgetäuscht wird. 
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Eine Druckbelastung des rechten Vorhofs zeigt sich elektrokardiographisch am sog. P-dextrocardiale (P-pulmo- 
nale), das schmal, spitz und hoch ist (in IT oder III > 2,5 mf).)\Der Quotient P/PR-Segment liegt unter 1,0. Das 
PR-Segment ist manchmal zur P-Welle leicht diskordant. Der Grad der Vorhofbelastung läßt sich jedoch nicht ver- 
läßlich aus der Form der P-Welle abschätzen, da die Amplituden von Pj7; und P}7; nicht mit dem Druck im rechten 
Vorhof und Ventrikel korrelieren. Eine etwas bessere, aber ebenfalls nicht signifikante Beziehung scheint zum Quo- 
tienten P/PR zu bestehen. 


Wenn die elektrokardiographischen RVH-Zeichen auf Druckwerte im Bereich des Systemdruckes 
weisen, ist es differentialdiagnostisch wichtig, auf Kriterien einer linksseitigen Überbelastung bzw. 
abnorm verminderten Belastung (underloading) zu achten. Bei Zeichen einer kombinierten Ventrikel- 
hypertrophie (S. 227 ff.) können die RVH-Zeichen weniger stark ausgeprägt sein, als nach dem Druck 
im rechten Ventrikel zu erwarten wäre. Nach dem Grade der linksseitigen Belastung lassen sich bei 
Systemdruck im rechten Ventrikel folgende Anomalien unterscheiden: 


Vitium Anatomisch RinV, R/S in V, U Qin V, 
PST (isoliert) RVH normal kleiner als nach links 
normal verlagert, (+) 
2mal umkehrend 

VSD II 
DBII = überhöht kleiner als eher nach 
Truncus + VSD komb. VH (> 2,5mV) normal links verlagert + 
Transposition + VSD (R und $ groß!) 
Tetra-/Pentalogie 
Pseudotruneus kleiner als 
Falsche Mündung RVH normal stark nach 

aller Lungenvenen l (< 1,0 mV, klein (< 0,8) links — 
Lutembacher, Mitralatresie LV-Hypo- häufig verlagert 
Transposition + schwere PST plasie < 0,7mV) 

(Trilogie) 


Rechtsventrikelhypertrophie mit Linksventrikelhypoplasie 


Wenn der rechte Ventrikel stark überlastet (Druck, Druck + Volumen) und der linke gleichzeitig 
diastolisch schlecht gefüllt ist, finden sich charakteristische Zeichen in den linkspräkordialen Ablei- 
tungen (Onat-Künzler-Schad): Die R/S-Relation ist auf der rechten Seite infolge der RVH hoch, 
nimmt nach links stetig ab (‚umgekehrte Übergangszone‘‘) und ist in V, häufig unter 0,8. Die R-Ampli- 
tude liegt in V, unter der Norm (< 1,0 mV, häufig < 0,7 mV). Infolge des starken Massenüberwiegens 
der rechten über die linke Kammer (Verhältnis mindestens 1:1) wird der Hauptvektor stärker nach 
rechts gezogen, als nach den rechtsseitigen Druckwerten — im Bereich des Systemdruckes — zu er- 
warten wäre. Auch das frontale AQRS weicht sehr stark nach rechts ab. Bei Pulmonalstenosen mit 
intaktem Ventrikelseptum dagegen, bei denen durch eine Drucksteigerung bis zum Zwei- bis Drei- 
fachen des Systemdruckes ein annähernd normales Minutenvolumen über die Lungen in den linken 
Ventrikel gefördert wird, sind die linkspräkordialen R-Zacken normal groß, die rechtspräkordialen 
stark erhöht. Bei schweren Pulmonalstenosen mit Septumdefekt (Tetra-/Pentalogie, Pseudotruncus) 
ist eine kompensatorische Druckerhöhung über den Systemdruck hinaus jedoch nicht möglich; die 
Füllung der Lungen und des linken Ventrikels ist herabgesetzt, und die Amplituden der R-Zacken 
sind links kleiner als normal, rechts etwa entsprechend Druckwerten um 100 mm Hg. Das Herz 
ist stark im UZS rotiert, so daß das Septum annähernd in der Frontalebene liegt. Dies ist nur daran 
zu erkennen, daß die Q-Zacken in V, fehlen und in V, (gR-Typ) auftreten, nicht aber aus der Über- 
gangszone (Onat-Künzler-Schad). Bei einem qR-Typ in V,, der stets Ausdruck einer schweren 
RVH ist, überzeuge man sich, ob es sich nicht um einen rsR’-Typ mit ganz kleinen innitialen Zacken 
handelt. Die RVH mit elektrokardiographischer Linkshypoplasie findet man auch bei anderen Vitien 
mit schlechter Füllung des linken Ventrikels: Transposition ohne VSD, Aorten- und Mitralatresie, 
Lutembacher-Syndrom, totale Transposition von Lungenvenen sowie schwerste Pulmonalstenose. 
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Beiderseitige Belastungen 


Eine kombinierte Hypertrophie (S. 29, 33) beider Ventrikel (komb. VH) kann schwierig zu erkennen 
sein, da das EKG die Resultante der Vektoren beider hypertrophischen Ventrikel ist und das physio- 
ogische Massenverhältnis nicht gestört zu sein braucht. Vor allem ist in diesem Falle der Grad der 
Hypertrophie kaum abzuschätzen. Wenn die Hypertrophie einer Seite überwiegt, ist sie leichter zu 
erkennen. Zeichen einer hämodynamischen Herzrotation können helfen. Sind beispielsweise bei einer 
LVH Zeichen der Rotation im UZS vorhanden, so sind sie ein Hinweis auf eine gleichzeitige Rechts- 
elastung. Wenn bei einer starken RVH nicht die zu erwartende Rotation im UZS nachweisbar ist, 
so ist dies auf eine gleichzeitige LVH verdächtig. Im allgemeinen genügt für die Diagnose einer komb. 
VH, wenn bei sicheren Hypertrophiekriterien des einen Ventrikels zusätzlich noch 1 bis 2 Hyper- 
;rophiekriterien des anderen erfüllt sind (8.227 ff.). Charakteristischerweise wir bei komb. VH die QRS- 
Schleife in der frontalen und horizontalen Ebene breit, die von ihr umschriebene Fläche groß. Elektro- 
kardiographisch zeigt sich dies auch an einer unterschiedlichen Richtung der frühen und späten Vek- 
;oren (QRS-Achse anfangs linkstypisch, spät rechtstypisch,. Abb. 139). In den ersten Lebensmonaten 
findet man auch bei den Vitien eine komb. VH, die später, nach Rückbildung der physiologischen 
Rechtshypertrophie, lediglich eine Linkshypertrophie haben. Beim VSD II und DB II ist häufig die 
RVH nicht festzustellen, da die Zeichen der linksseitigen Volumenbelastung überwiegen. Beim Grad Ill 
dagegen ist die komb. VH meistens zu erkennen; die RVH kann im Vordergrund stehen und auf die 
linksseitige Volumenbelastung unter Umständen nur noch indirekt eine Belastung des linken Vorhofs 
hinweisen. Bei starken RVH-Zeichen sind in V, Q-Zacken von 0,1—0,2 mV bereits signifikant für eine 
zusätzliche diastolische Linksbelastung (Vince u. M.), bei Kindern unter 3 Jahren ein ÄQRS von 
+60° oder weniger und eine Rotation des frontalen Vektors im GUZS (Du Shane u. M.). Beim VSD IIL 
ist es im Hinblick auf die Operabilität wichtig, nach Zeichen der Linksbelastung zu suchen (8. 228). 
Die beidseitige Belastung der Vorhöfe zeigt sich als sog. P-cardiale, bei dem die Anteile beider 
Vorhöfe verändert sind. Es ist meistens zweigipflig, verbreitert und überhöht, die PQ-Zeit verlängert. 


C. Differentialdiagnose des Phonokardiogramms 


Das Phonokardiogramm (PKG) erlaubt, den Auskultationsbefund zu objektivieren und die Schall- 
phänomene durch Simultanschreibung mit dem EKG sowie mit Puls- und intrakardialen Druckkurven 
zeitlich genau in den Herzzyklus einzuordnen. Hierdurch und neuestens auch durch die intrakardiale 
Phonokardiographie (Lewis u. M., Luisada u. M.) und die Cineangiokardiographie (Gribbe u. M.) 
ist geklärt worden, wie die normalen und pathologischen Töne und Geräusche entstehen und wie sie 
mit den mechanischen Vorgängen im Herzen zusammenhängen. Füllungs- und Ejektionsphase des 
linken Ventrikels sind kürzer, die Phase der isometrischen Kontraktion und Erschlaffung länger als die 
des rechten Ventrikels. Die Klappen des linken Herzens öffnen sich später und schließen sich früher 
als die des rechten (Abb. 69). 


Die Vorhofkontraktion setzt rechts zu Beginn des letzten Drittels der P-Welle, links mit deren Ende ein. Da die 
Atrioventrikularklappen bereits geöffnet sind, ist die Drucksteigerung gering; die Vorhofkontraktion bewirkt vor allem 
eine Beschleunigung des Blutstroms (rasche aktive Füllung). Die AV-Klappen schließen sich 0,01” oder früher nach 
Beginn der isometrischen Ventrikelkontraktion, sobald der Ventrikeldruck den Vorhofdruck überschreitet. 
Die Mitralklappe schließt sich meistens vor der Trikuspidalklappe, da der Druckanstieg im linken Ventrikel früher be- 
ginnt als im rechten (links auf der Spitze der R-Zacke, rechts mit absteigendem R-Schenkel oder acke). Nur in etwa 
einem Viertel der Fälle steigt der Druck gleichzeitig an (Luisada u. M.). Die isometrische Kontraktion des rechten Ven- 
trikels ist kürzer als die des linken (niedrigerer diastolischer Pulmonaldruck), so daß sich die Pulmonalklappen vor den 
Aortenklappen öffnen (Ejektionsbeginn rechts: Ende der S-Zacke, links: Anfang von ST). In der ersten Hälfte der ! 
Ejektionsphase werden etwa zwei Drittel des Schlagvolumens, in der zweiten wegen Verlangsamung der Strömung 
das restliche Drittel ausgeworfen. Trotz späteren Beginns endet die linksseitige Ejektionsphase vor der rechtsseitigen. 
Die Aortenklappe schließt vor der Pulmonalklappe (Ejektionsende links: letztes Drittel der T-Welle, rechts: Ende 
der T-Welle). Die Trikuspidalklappen öffnen sich vor den Mitralklappen, da die isometrische Erschlaffung 
rechts r ist als links. Die Füllung der Ventrikel erfolgt in einer ersten Phase rasch mit einem Maximum 0,08 bis 
0,10’ nach der AV-Klappenöffnung (bzw. 0,12—0,18” nach dem 2. Ton) (Frühdiastole: rasche passive Füllung). Nach 
einer Phase langsamerer Füllung in der Diastolenmitte (Diasta kommt es durch die Vorhofkontraktion zur er- 
neuten Beschleunigung (rasche aktive Füllung). Bei Tachykardie ändert sich die Dauer der Vorhof- und Ventrikel- 
systole nur wenig. Die erste rasche und zweite langsamere Füllungsphase werden aber so kurz, daß die eigentliche 
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Vorhofkontraktion fast die ganze Ventri- 
keldiastole einnimmt. Die mechanische 
Ventrikelsystole ist etwa 0,04—0,05” 
kürzer als die elektrische (elektrische 
Systole minus halbe QRS-Dauer). 


Töne 


Die hörbaren beiden Herztöne 
können unter pathologischen Be- 


. Pu Tri dingungen verstärkt oder abge- 
si fierg N } } / schwächt sein; ihre Komponenten 
;“ Re können zusammenrücken oder aus- 
! | einanderweichen. Es kann auch ein 
An Ar 3. oder 4. Herzton registrierbar 

! ! bzw. hörbar sein. 

tt tt o 
MiF Ao Ao Mit Fasıer Ton 

Töne IF. E zZ ı Der 1.Ton beginnt mit dem Vorseg- 


ment (ca. 30 Hz) bei Anspannung der 
Ventrikelmuskulatur (0,03” nach Be- 
ginn der Q- bzw. R-Zacke). Es folgt das € 
Hauptsegment (100—150 Hz, 0,06” 


Abb. 69. Die zeitlichen Zusammenhänge zwischen dem Elektrokar- 
diogramm, den mechanischen Phasen der Herzaktion und dem Phono- 
kardiogramm (nach Gribbe u. M. und Luisada.u. M.). 


1.Tones beträgt n. Aravanis u. M. 
an der Spitze im Alter von 2—3 Jahren 
im Mittel 108 msee (64—127) und 
nimmt bis zum 13.—14. Lebensjahr auf 
133 msec (110—173) zu (Hauptsegment 
—66] bzw. 65 msee [33—100]). Im 3. ICR parasternal links ist eine geringe physiologische 
äufig zu registrieren, seltener zu hören in 98%, £ 0,02" mızl.Smse, «) 
Eine pathologische Spaltung des 1. Tones (nach Luisada u. M. mehr als 0,04—0,05’) entsteht, 
wenn die Schwingungen des Trikuspidal- und Mitralklap Sischlusses stärker auseinanderweichen oder Y 
wenn die Schwingungen der Semilunarklappenöffnung bzw. des Nachsegmentes bei Druck-, Volumen- 
belastung oder Überdehnung der großen Gefäße intensiver werden. Der Austreibungston (Deh- 
nungston nach Holldack, ejeetion sound nach Leatham, opening click nach Gallavardin u. 
Luisada) wird wegen seiner Intensität oft als Extraton aufgefaßt, kann aber ebensogut als eine ver- 
stärkte Komponente des 1. Tones betrachtet werderf Über der Pulmonalis wird ein „„Dehnungston“ 
bei pulmonaler Hypertonie (Eisenmenger), erhöhtem Durchfluß (ASD/FM), poststenotischer oder idio- 
aul kr Click pathischer Dilatation und gelegentlich bei Trichterbrust beobachtet. Man findet ihn überwiegend bei 


in mit Schreiner leichteren, seltener mittelschweren Pulmonalstenose, bei der Tetralogie nur in den leichten 
vd du Bst Fällen. Über der Aorta entsteht ein analoger Dehnungston bei Hypertonie, Aorteninsuffizienz und 


9 Beginn Füllung re. Ventrikel 
10 Beginn Füllung li. Ventrikel 


Trikuspidalöffnung 
Mitralöffnung 


2 R = nach Beginn der Q- oder R-Zacke im % v 
1 Beginn Kontraktion re. Vorhof | | pon abfallenden R-Schenkel), das aus 4” 
2 Beginn Kontraktion li. Vorhof | Hauptschwankungen besteht: Schlum ‚SP 
3 Beginn Kontraktion li. Ventrikel Mitralschluß Drckaasfiggli.bzw. Anspannung der Mitralis (1), “| Nr 
4 Beginn Kontraktion re. Ventrikel 1. Ton | Trikuspidalschluß « Hk Teiknapidali (2) (Di Bartolo u. M, N & 
5 Beginn Ejektion re. Ventrikel ü Pulmonalklappenöffnung und Öffnung der Pulmonalklappe (3), ® 
6 Beginn Ejektion li. Ventrikel | | Aortenklappenöffnung dann der Aortenklappe (4). Das Nach- 
7 Ende Ejektion li. Ventrikel Aortenklappenschluß Ssemenb (on: 30 Zlz) entetahtdurdi.Go- 
8 Ende Ejektion re. Ventrikel | Se | Pulmonalklappenschluß _ fäßschwingungen. Die Gesamtdauer des 


— Erste rasche Füllung d. Ventrikel 3. Ton 


entsprechend 44 msec 
Spaltung des 1. Tones 


5 u volumenbedingter oder poststenotischer Überdehnung (schwerste TF, TAC, leichtere valvuläre AST). | 

uganneltz tat Der Aortendehnungston ist vom 2. ICR rechts bis zur Herzspitze registrierbar, während der pulmongle 1 

Cirtul-30 Austreibungston mehr a ‚den 2.3. ICR links parasternal lokalisiert ist. en Karlleht | 

” sich im Exspirium die Mitralis 0,06--0,09°. nach Beginn der Q-Zacke, die pidalis etwa 0,03 | 

A später, nur selten gleichzeitig. Ist der Trikuspidalschluß stärker verspätet, so ist die Spaltung des | 
1. Tones hörbar. Diese Verspätung ist mechanisch bedingt bei einer Trikuspidalstenose, elektrisch, 

} 


wenn die Depolarisation rechts verspätet einsetzt. Umgekehrt führt ein verspäteter Mitralschluß — 


Early syatelic click at birfh univen N 
au to marc. after ask F IHS. 


* P.Heintzen : Am. Heart T. 02: 332, 1a [+] Korned Ir f.S-ct al. Cipcot. 26: Firieh | 
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mechanisch bei Mitralstenose, elektrisch evtl. bei Linksschenkelblock — zu einer Verschmelzung der 
beiden Komponenten und damit zum paukenden 1.Ton, bei noch stärkeren Graden zur para- 
doxen Spaltung (Mitralschluß nach Trikuspidalschluß). Die Q-1. Ton-Zeit (Intervall vom Beginn 

der Q-Zacke bis zur Mitralk Ontbonente des 1. Tones, sog. Umformungszeit nach Holldack) sollte 
beim Erwachsenen 0.08” nicht überschreiten. 


Zweiter Ton 


Der 2. Ton beginnt mit einer niederfrequenten Vorphase (Wirbelbildung beim Klappenschluß). Es folgt eine höher- 
frequente, hörbare Mittelphase (Schluß und Anspannung der Semilunarklappen) und eine niederfrequente Nach- 

“ phase (Nachschwingungen und AV-Klappenöffnung). Mit dem Alter nimmt die Gesamtdauer leicht zu; sie beträgt 
an der Basis mit 2—3 Jahren 76 msee (58—92), mit 13—14 Jahren 105 msee (75—134) (Aravanis u. M.). Die erste 
größere Schwingung entspricht dem Aortenklappenschluß (A,, Ende der T-Welle + 0,02”), die zweite dem Pulmonal- 
klappenschluß (P,, 0,028 + 0,01” nach A,). Von den folgenden niederfrequenten Schwingungen ist die erste auf die 
Trikuspidalöffnung, die zweite auf die Mitralöffnung zuzrückuführen. Der 2. Ton ist über der Basis besser hörbar al: 
über der Spitze, der Aortenanteil besser rechts parasternal, der Pulmonalanteil links parasternal. Beim Kinde ist der 
Pulmonalanteil relativ lauter als beim Erwachsenen, und beide Anteile sind infolge asynchroner Ventrikelsystolen 
getrennt hörbar. Die Weite der physiologischen Spaltung ist von der Atmung abhängig. Als Standardmaß gelten 
die am liegenden Patienten bei ruhiger Atmung im Exspirium über der Pulmonalis registrierten Werte: Nach Castle 
u. M. bei Kindern im Mittel 0,02”, nach Aygen u.M. unter Einschluß von Erwachsenen 0,011” (0,0—0,04’). Im 
Inspirium nimmt der Zufluß zum rechten Herzen zu, und die rechtsventrikuläre Systole wird länger. Andererseits 
nimmt der Pulmonalrückfluß ab, und die linksseitige Systole wird etwas kürzer (Boyer und Crisholm), so daß beide 
Tonkomponenten mehr auseinanderweichen. Diese inspiratorische Zunahme der Spaltung beruht vor allem auf 
einer Verspätung der Pulmonalkomponente und beträgt gegenüber der Spaltung im Exspirium nach Castle u. M. 
0,01—0,04” (75% d. F. zwischen 0,015 und 0,025”), nach Aygen u. M. 0,01—0,06” (Mittel 0,038”). Sie ist um so 
größer, je geringer die Spaltung im Exspirium ist. Beim Valsalvaversuch ist unmittelbar nach Beendigung des Pressens 
die Spaltung im Mittel noch um 0,01” größer als bei gewöhnlicher Inspiration (Aygen u.M.). 


s 


Zur pathologischen Spaltung des 2. Tones (exspiratorisch über 0,04”) kommt es, wenn die rechts- 
ventrikuläre Systole verlängert ist, mechanisch infolge Volumen- oder Druckbelastung (ASD, PST) 


oder deren Kombination (großer VSD), elektrisch bei einem organischen Block im rechten Schenkel? 1dip Ih. 


Den gleichen Effekt hat die Verkürzung der linksventri- 


kulären Systole (MINS). Eine Akzentuation der aortalen 6 
oder pulmonalen Komponente deutet auf eine Hyper- ° 
tonie im vorgeschalteten Kreislauf, eine Abschwächung s_| 
auf eine verminderte Beweglichkeit der Semilunarklap- 
pen infolge Stenose oder Sklerose. 


Beim Vorhofseptumdefekt ist eine pathologische 
Spaltung des 2. Tones obligat, doch ist sie, im Gegensatz 
zur physiologischen Spaltung, weitgehend atemunabhän- 
gig, d.h. fixiert, da bei der erhöhten rechtsseitigen Volu- 
menbelastung die inspiratorischen Volumenschwankungen 
nicht mehr ins Gewicht fallen. Nach Aygen u. M. fehlt 
eine inspiratorische Zunahme der Spaltung bei 70%, der | 
Fälle, bei 23%, beträgt sie lediglich 0,01”. Nur etwa 3% T T T T T 
der Vorhofseptumdefekte, die alle einen systolischen Pul- 


Min. Vol. re,/li. Ventrikel 
.. 
.. 
- 
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Spaltung des 2.Tones, msec. 


monaldruck über 50 mm Hg oder eine Shuntrelation von 
weniger als 1,5 hatten, zeigten eine Zunahme um 0,04”. Abb. 70. Beziehung zwischen der Spaltung 
Eine Spaltungszunahme im Bereich der physiologischen des 2. Tones und dem Minutenvolumen 
Größenordnung spricht demnach für einen kleinen Shunt des rechten Ventrikels (gemessen am Quo- 
e B . tienten Min. Vol. re:li). Beachte, daß die Spal- 
oder eine Pulmonalhypertonie. Auch unmittelbar nach iungmiisteigzender Volumenbalakkun kennt 
dem Valsalvaversuch nimmt sie im Mittel nur um 0,003” (Onat, Cardiologia 39:191, 1961). 
zu (gegenüber 0,012” beim Gesunden); dadurch können 
Normalfälle mit weiter exspiratorischer Spaltung abgegrenzt werden. Die fixierte Spaltung beim ASD 
ist ein indirekter Beweis dafür, daß in erster Linie die Volumenbelastung und viel weniger die Rechts- 
verspätung für die Spaltung verantwortlich ist. Eine Spaltung infolge alleiniger Rechtsverspätung 
bleibt mit der Atmung variabel. Nach den Untersuchungen von Onat besteht bei ASD/FM eine direkte 
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Pulmonal Bere Mn Abb. 71. Hämodynamik bei Vo- 

u = 

Arterien- ı Spaltung I lumenbelastung des rechten 
3 ı 7 x 

Widerstand % KEINE Ventrikels. (Ausgezogen: Wech- 


selwirkungen der einzelnen Fak- 
toren. Gestrichelt: Rückschlüsse 
aus ERG und PKG auf die Hämo- 
Austreibungs- dynamik. re. Ve. rechter Ventrikel, 
zeitre. 7 Min.Vol. Minutenvolumen, PPm 
Pulmonalarterienmitteldruck, /' 
Steigerung, Erhöhung, Verlänge- 
rung, \ Herabsetzung, + för- 
dernd, — hemmend). Mit steigen- 
dem Min. Vol. im re. Ve. kommt es 
ärkten Spaltung des 
2. s, zur Verzögerung der Er- 
regungsausbreitung rechts und zur 
ee a Herabsetzung des Pulmonalarte- 
Rechts- rienwiderstandes. Deshalb keine 
1} verspätung wesentliche Erhöhung des PPm 
und keine oder nur geringe Druck- 
belastung des re.Ve. Infolge der 
Rechtsverspätung r’-Zacke rechtspräkordial, deren Amplitude vom Druck im re. Ve. abhängt. Bei Widerstandszunahme 
2. Ton weniger gespalten, Druck im re. Ve. bzw. Amplitude des R’ in V, erhöht. 
Mögliche klinische Rückschlüsse; 1. Rechtsverspätung mit RSB weist auf Dilatation bzw. Volumenbelastung des 
re. Ve., 2. Spaltung des '2. Tones auf Volumenbelastung mit Herabsetzung des Pulmonalarterienwiderstandes, 3. schr 
hohe R’ in V, auf Dilatation mit Druckerhöhung im rechten Ventrikel bzw. Mitteldruckerhöhung in der A. pulmo- 
nalis hin (Onat, Cardiologia 39:191 [1961)). 
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Pulmonalhypertonie 


Korrelation zwischen dem Ausmaß des Links-Rechts-Shuntes und der Spaltung des 2. Tones bzw. der 
Rechtsverspätung (Abb. 68b, 70) sowie eine indirekte Beziehung zwischen Spaltung und pulmonalem 
Widerstand. Hauptursache für die breitere Spaltung ist die verlängerte rechtsseitige Austreibungszeit 
infolge Volumenbelastung, während Rechtsverspätung und Herabsetzung des pulmonalen Wider- 
standes einen geringeren Einfluß haben. Die Rolle der Rechtsverspätung zeigt sich darin, daß post- 
operativ der IRSB und eine zwar geringe, aber noch leicht pathologische Spaltung bestehen bleiben, 
da die Rückbildung der Dilatation längere Zeit dauert. Den Einfluß des Pulmonalwiderstandes erkennt 
man bei den seltenen Fällen mit pulmonaler Hypertonie. Die Zunahme der Spaltung entspricht dann 
nicht ganz der Vermehrung des rechtsseitigen Minutenvolumens, obwohl die elektrische Rechts- 
verspätung auch nicht geringer ist als bei unkomplizierten Fällen. Demnach sind aus der Spaltung des 
2. Tones unter Berücksichtigung der Rechtsverspätung (S.94) und der R’-Amplitude in V, (S. 95) 
wichtige Rückschlüsse auf die hämodynamische Situation bei rechtsseitiger Volumenbelastung mög- 
lich (Abb. 71). Sind Spaltung und Rechtsverspätung hochgradig bei nicht zu hohem R’ in V,, so ist die 
Volumenbelastung groß und der Pulmonalwiderstand niedrig (geringe Druckbelastung). Ist dagegen 
die Spaltung nur mäßig, P, akzentuiert und die R’-Amplitude in V, überhöht (> 1,5 mV), so ist der 
pulmonale Widerstand erhöht (zusätzliche Druckbelastung). 

Bei der Pulmonalstenose ist das Spaltungsintervall des 2. Tones ein gutes Maß für die Schwere der 
Stenose bzw. die Druckerhöhung im rechten VentrikeiDie Spaltung ist, im Gegensatz zum ASD, 
normal atemvariabel. Bei valvulärer Stenose entsprechen sich nach Vogelpoel u. M. folgende 
Spaltungs- und Ventrikeldruckwerte: 0,05” — unter 60 mm Hg, 0,07” — 60-120 mm Hg, 0,08” 
— 120—180 mm Hg, 0,10” — über 180 mm Hg. Ausnahmsweise wird auch, namentlich bei leichten 
Stenosen, eine breitere Spaltung beobachtet, da möglicherweise die poststenotische Dilatation einen 
verlängernden Einfluß hat. Bei einer Spaltung über 0,04” lag nach Aygen u. M. der Druckgradient 
immer über 20 mm Hg. Bei infundibulärer Stenose ist die Spaltung wesentlich länger als bei val- 
vulärer Stenose gleichen Grades. Vogelpoel erklärt dies mit einer verzögerten Entleerung der distal 
der Stenose gelegenen 3. Kammer; dies deckt sich mit unseren angiokardiographischen Beobach- 
tungen. Mit Zunahme der Spaltung wird die Pulmonalkomponente leiser, bei extremen Graden kaum 
mehr hörbar, sondern nur noch schwach registrierbar. Bei der Tetralogie ist, obwohl der Druck 
im rechten Ventrikel um 100 mm Hg liegt, der P, nur in der Hälfte der azyanotischen Fälle (meist 
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valvuläre PST) hörbar: dies deutet dann auf einen normalen Pulmonaldruck und einen relativ 
guten Durchfluß. Schon bei den leicht zyanotischen Fällen ist der P, nicht mehr hörbar und 
nur noch ausnahmsweise und schwach registrierbar bei einer Spaltung von — 0,09’ (0,07— 
0,12”) (erniedrigter Pulmonaldruck und verminderter Durchfluß). Intrapulmonal wird der P, mit 
Hilfe der Schallsonde (intrakardiales PKG) etwas häufiger erfaßt, wobei Spaltungen bis zu 0,12” 
gemessen werden. 


Beim Ventrikelseptumdefekt mit normalem Druck im rechten Ventrikel und kleinem bis mittel- 
gradigem Shunt ist der 2. Ton normal oder häufiger leicht verstärkt gespalten (0,04 und mehr). 
Wegen des lauten Geräusches ist dies besser registrierbar als hörbar (Craige, Leatham u. M., van 
der Hauwaert). Im Gegensatz zum ASD ist die Spaltung normal atemvariabel. P, ist normal oder 
leicht akzentuiert. Beim VSD mit mäßiger rechtsseitiger Druckerhöhung und großem Links-Rechts- 
Shunt ist eine pathologische Spaltung häufiger und das Intervall meist weiter (0,035—0,075” nach 
Leatham u. M.). Mit steigendem Druck und Shuntvolumen nimmt die Atemvariabilität ab (Craige). 
Beim VSD mit Druckangleichung und kleinem Links-Rechts- oder gekreuztem Shunt (Eisenmenger) 
ist als Ausdruck der Synchronisation der Ventrikel und der pulmonalen Hypertension der 2. Ton nur 
noch minimal gespalten, häufiger einheitlich und stark akzentuiert. Ist beim VSD auch nur ein leichter 
Pulmonalgradient vorhanden, so ist P, weniger laut als A, und deutlich verspätet (van der Hau- 
waert u. M.). Ist der VSD mit einer Pulmonalstenose kombiniert, so fällt der 2. Pulmonalton ver- 
spätet ein und ist, wie bei isolierter PST, abgeschwächt (Feruglio u. M.), besonders wenn es sich um 
eine infundibuläre Stenose handelt, was häufig beim azyanotischen Fallot zutrifft (Gibson u. M.). 
Bei der Mitralstenose mit sekundärer pulmonaler Hypertension ist die Spaltung verstärkt, da die 
rechtsseitige Systole verlängert ist. Die pathologische Spaltung bei Mitralinsuffizienz beruht auf 
einer Vorverlagerung des Aortentones (Verkürzung der linksseitigen Systole). Auch für die verstärkte 
Spaltung beim VSD ist möglicherweise eine relative Mitralinsuffizienz-mitverantwortlich. 


Ein einheitlicher 2. Ton ist im Kindesalter unter physiologischen Verhältnissen selten und deshalb 
immer auf eine pathologische Hämodynamik verdächtig. Er entsteht, wenn die linksseitige Ventrikel- 
systole infolge Volumenbelastung (offener DB) oder leichter bis mittelgradiger Druckbelastung (AST) 
oder bei Fibroelastosis endocardica (Endocarditis ‚constrietiva‘‘) verlängert ist. „„Einheitlich“, im 
Grunde aber nur durch den Aortenklappenschluß hervorgerufen, und meist auch akzentuiert ist der 
2. Ton ferner bei der Fallotschen Tetralogie und beim Truncus a. c. Bei schwerer Aortenstenose kann 
der Aortenton sogar hinter dem Pulmonalton liegen, d.h. es kann zu einer paradoxen Spaltung 
(Umkehr der normalen Tonfolge) kommen (Leatham). Bei der Inspiration nimmt die Spaltung para- 
doxerweise ab, da P, dann später einfällt. Mit Hilfe der Karotispulskurve ist es möglich, die beiden 
Tonkomponenten den mechanischen Vorgängen zuzuordnen. Die Inzisur hinkt dabei dem Aorten- 
klappenschluß um die zentrale Pulswellenlaufzeit nach (ca. 0,02”, Abb. 77). Mit zunehmender Schwere 
der Stenose wird die Intensität der Aortenkomponente geringer. Wenn der 2. Ton einheitlich ist, ist er 
über der Aorta noch laut oder sogar akzentuiert (Summationsphänomen). Das Fehlen eines ab- 
geschwächten A, über der Aorta spricht deshalb nicht gegen eine Aortenstenose. 


Dritter Ton \ 


Dieser beim Kind und jugendlichen Erwachsenen in etwa Dreiviertel der Fälle registrierbare früh- A 
diastolische Ton ist durch Schwingungen der Ventrikelwand am Ende der ersten raschen Füllungs- 
phase bedingt. Die Schwingungen sind niederfrequent (30-60 Hz) und nur in ca. 10%, der Fälle 
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Ee  Naskiuf, 
schwach und dumpf hörbar. Sie liegen etwa 0,10—0,16” nach dem Aortenton (Crevasse u. M.). Bei is 0? 
B . * P a: . . . Li, 
der Inspiration nimmt der 3. Ton an Intensität ab oder verschwindet ganz, wodurch er sich von einem ee br - 
ha vinch . 


in der Regel früher einsetzenden und höherfrequenten Trikuspidal- oder Mitralöffnungston unterschei- fi Crevaaıı 
det. Ein deutlich hörbarer 3. Ton ist auch im Kindesalter als pathologisch zu werten. Er ist verstärkt!- „ PER | 
und hörbar (Intensitäts- und Frequenzzunahme) bei diastolischer Volumenbelastung des linken Ven- Grad 
trikels (MINS, AINS, VSD mit Druckerhöhung und großem Li-Re-Shunt), seltener bei Volumen- 
belastung des rechten Ventrikels (ASD), bei azyanotischem Fallot und Myokarderkrankungen (Rheu- 
matismus, Herzinsuffizienz, akute Myokarditis, Fibroelastose). 
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Vierter Ton 


Dieser sogenannte Vorhofton entsteht auf der Höhe der raschen aktiven Füllungsphase. Er fällt 
etwa mit dem Ende der P-Zacke zusammen, liegt also ca. 0,06” vor Beginn des 1. Tones. Wegen der 
niederen Frequenz (25-75 Hz) ist er normalerweise nicht hörbar, bei Kindern jedoch häufig registrier- 
bar. Er wird verstärkt und hörbar bei starker Hypertrophie des rechten Vorhofs (schwere PST, TrA, 
TFM, Ebst), bei Erwachsenen mehr bei Hypertrophie des linken Vorhofs (Hypertonie, Herzinsuffizienz). 
Im Sitzen bleibt er erhalten, im Stehen verschwindet er häufig (Rodin u. M.). Entsteht er im rechten 
Vorhof, so wird er bei Inspiration verstärkt. Dies unterscheidet ihn vom linken Vorhofton (Holldack 
u. Wolf). 


Extratöne 


Diastolische Extratöne sind die AV-Klappenöffnungstöne, der protodiastolische Ton bei Perikard- 
verkalkungen, der pathologische 3. und 4. Ton und der präsystolische Gefäßton bei Trikuspidalstenose 
(am besten über der V. jugularis hörbar). Systolische Extratöne sind die Austreibungstöne sowie peri- 
kardiale und pleuroperikardiale tonähnliche Schallphänomene. Wenn Extratöne vorhanden sind, geht 
bei der Auskultation der Eindruck des normalen Zweierrhythmus verloren und wird von einem Dreier- 
bis Mehrfachrhythmus abgelöst. Besonders bei hohen Schlagfrequenzen muß die exakte Analyse 
der Phonokardiographie vorbehalten bleiben. 


Der Mitralöffnungston (claquement d’ouverture, mitral opening snap) entsteht bei pathologischen Druck- und 
Volumenverhältnissen des linken Herzens, solange die Klappen beweglich sind und beim Umschlag von der vorhof- 
konvexen in die ventrikelkonvexe Stellung (frühe Diastole) in höherfrequente Schwingungen geraten. Bei der Mitral- 
stenose fällt er 0,06—0,12” nach Beginn des Aortenschlußes ein (Mitralöffnungszeit). Ein hoher Druck im linken 
Vorhof kann die Öffnungszeit so stark verkürzen, daß der Mitralöffnungston bis auf 0,03” Abstand an den A, heran- 
rückt und mit der Pulmonalkomponente des 2. Tones verschmilzt. Er kann dann evtl. durch Registrierung in ver- 
schiedenen Atemphasen unt hieden werden. Wenn der Mitralöffnungston spät einfällt, muß er gegen einen 3. Ton 
differenziert werden: ersterer ist hochfrequent, letzterer niederfrequent. Zur Beurteilung kann auch das Apexkardio- 
gramm benutzt werden, bei dem die endsystolische Senke mit der Mitralöffnung zusammenfällt und die meistens 
deutliche kleine Welle im folgenden Kurvenanstieg der raschen Füllungsphase entspricht (Luisada). Der Trikus- 
pidalöffnungston entsteht auf die gleiche Weise. Außer bei der echten Trikuspidalstenose kann er auch in- 
folge relativer Stenose bei erhöhtem Durchfluß (ASD) auftreten. Er folgt 0,06—0,10” nach der Pulmonalkomponente 
und fällt zeitlich mit dem Tiefpunkt des rechtsseitigen Ventrikelsphygmogrammes (Aufnahme im Epigastrium!) zu- 
sammen. 

Ein heller protodiastolischer Extraton entsteht auch bei der Pericarditis constrietiva, ungefähr 0,10” nach dem 
2. Ton. Als p: stolischer vaskulä ein Extraton bei Trikuspidalstenose aufzufassen, der mit der a-Welle 
des Venenpulses zusammenfällt. Er ist besser über der Basis zu registrieren und fehlt, im Gegensatz zum echten Vor- 
hofton, am unteren Sternalende und über der Spitze (Kaufmann). Mesosystolische Extratöne können bei 
Pleura- und Perikardadhäsionen auftreten und werden am besten über der Spitze erfaßt. Sie wechseln meist stark 
mit der Körperhaltung. Über den Austreibungston (ejection sound) s. $. 98. 
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Geräusche 


Zur Differenzierung der pathologischen Herzgeräusche muß man wissen, wie und wo sie entstehen und 
warum sie an bestimmte Herzphasen gebunden sind. Man unterscheidet Systolica, Diastolica und 
Systolo-Diastolica sowie Auswurf- und Rückstromgeräusche. Die Einteilung in organische und funk- 
tionelle Geräusche hat nur bedingten Wert, da nicht selten allein durch andere klinische Daten oder 
den Verlauf beurteilt werden kann, ob ein bedeutsames oder bedeutungsloses, „akzidentelles‘‘ Geräusch 
vorliegt (Nadas). 


Herzgeräusche beruhen auf einer Turbulenz der Blutströmung. Diese entsteht bei Strömungsbeschleunigung an 
stenotischen und insuffizienten Klappen, an abnormen Querverbindungen, bei Tachykardie und bei Verminderung 
der Blutviskosität (Anämie). Der Frequenzbereich der Geräusche kann groß sein, doch verteilt sich die Haupt- 
schwingungsenergie auf ein relativ schmales Spektrum (Luisada u. M.). Die meisten klinisch bedeutenden Geräusche 
sind in den Frequenzbändern von 70—250 Hz zu erfassen. Niederfrequente Geräusche zeigen graphisch relativ weit 
auseinanderliegende, hochfrequente Geräusche eng zusammengepackte Einzelschwingungen. Den rollenden Geräuschen 
entsprechen spärliche und irreguläre Schwingungen, den musikalischen regelmäßige Sinusschwingungen. Das Ohr ist 
in der Analyse des Klangcharakters der graphischen Registrierung überlegen, bezüglich der zeitlichen Einordnung in 
den Herzzyklus gilt das Umgekehrte. Diagnostisch wertvoll ist die im PK@ sichtbare „Form‘ des Geräusches 
(Abb. 72), die das auskultatorisch oft nicht exakt beurteilbare Crescendo-Descrescendo wiedergibt. 
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Systolica 

a) Auswurfgeräusche kommen vor bei echten Stenosen der Ventrikelausflußbahnen oder großen 
Gefäße (8.28) sowie bei relativen Stenosen der Semilunarklappen (Mißverhältnis der Klappenöffnungs- 
fläche zum Durchflußvolumen). Meist sind diese Geräusche spindelförmig. Bei valvulären und infra- 
valvulären Stenosen setzen sie ganz kurz nach dem 1. Ton ein (rechts früher als links) und enden vor 
dem entsprechenden Anteil des 2. Tones. Ein gewisser Mindestdurchfluß ist für die Geräuschentstehung 
erforderlich. Bei echten Pulmonalfund Aortenstenosen)ist das Geräusch intensiv und mittel- bis 
hochfrequent (wuskyltatorisch Preßstrahlcharakter). Beginn und Maximum liegen um so später, je 
schwerer did/Stenose ist. Bei schweren Stenosen resultiert deshalb eher eine Papierdrachen- als eine 
Spindelform. Mit zunehmender Schwere der Stenose und Verlängerung der Systole fällt die entspre- 
chende Tonkomponente des 2. Tones immer später ein und wird zudem mehr und mehr abgeschwächt. 
Bei der Pulmonalstenose nimmt infolgedessen die Spaltung des 2. Tones zu, während sie bei der Aorten- 
stenose zunächst verschwindet und dann als paradoxe Spaltung wieder auftritt (S. 101). Die Geräusch- 
intensität zeigt keine gesicherte Beziehung zur Schwere der Stenose: erst bei extremer Einengung 
der Strombahn kommt es infolge stark verminderten Durchflusses zur Abschwächung (Abb. 72). Die 
Differenzierung einer valvulären von einer subvalvulären Stenose ist aus der Geräuschform nicht mög- 
lich. Zwar zeigt die infundibuläre Stenose häufiger eine Band- als Spindelform und ähnelt darin dem 
Ventrikelseptumdefekt. Leichte valvuläre Stenosen haben meistens einen hochfrequenten Austreibungs- 
ton (frühsystolischer Click), der bei der subvalvulären Form stets fehlt. Bei den peripheren Pul- 
monalstenosen und der Isthmusstenose der Aorta setzt das Geräusch erst in der Meso- bis 
Telesystole ein und kann den 2. Ton überdauern. Dieser Befund wird scheinbar noch deutlicher, wenn 
sich Geräusche aus erweiterten Kollateralgefäßen überlagern. Das Intervall zum 1. Ton wird 
hörbar. Bei der Fallotschen Tetralogie besteht ebenfalls ein pulmonales Atıstreibungsgeräusch, 
wogegen der Ventrikelseptumdefekt stumm ist, wie die intrakardiale-Phonokardiographie gezeigt 
hat. Mit Zunahme des Stenosegrades und des Rechts-Links-Shuntes sinkt der Pulmonaldurchfluß 
stark ab. Dadurch gehen, im Gegensatz zur Pulmonalstenose, gleichzeitig Geräuschdauer und 
-intensität zurück. Während der Zyanoseattacken, bei denen durch einen funktionellen Spasmus 
des Infundibulum der Pulmonaldurchfluß weitgehend gedrosselt ist, verschwindet das Geräusch u. U. 
ganz (Abb. 173) (Fono und Littmann). Nur bei leichten Tetralogien ist noch ein weit gespaltener P, 
registrierbar (S. 101f.) und das PKG dem einer leichten oder mittelschweren Pulmonalstenose ähnlich 
(vgl. Abb. 72 PST und TF). 


Die relativen Semilunarklappenstenosen bei volumenbelasteten Ventrikeln bewirken ein leiseres 
und weicheres Auswurfgeräusch (bevorzugt in mittleren Frequenzen) als die echten Stenosen. Es setzt 
ebenfalls ganz kurz nach dem 1. Ton ein, beschränkt sich aber mehr auf die Protomesosystole und 
zeigt Crescendo-Decrescendocharakter. Das pulmonale Auswurfgeräusch des Vorhofseptumdefek- 
tes zeigt weder bezüglich Intensität noch Dauer eine gesicherte Beziehung zum Shuntausmaß. Bei 
großem Shunt findet man aber ein diastolisches Begleitgeräusch (relative Trikuspidalstenose, seltener 
Pulmonalinsuffizienz) und selten auch einen gespaltenen 1. Ton bzw. einen Pulmonalöffnungston 
(S. 98). Mit Drosselung des Shuntes infolge sekundärer Pulmonalsklerose (S. 31) nimmt die Spaltung 
des 2. Tones ab; seine Pulmonalkomponente wird akzentuiert, und ein Pulmonalinsuffizienzgeräusch 
kann hinzukommen. Beim Ventrikelseptumdefekt (s. u.) wird das pulmonale Auswurfgeräusch 
häufig durch das intensivere Defektgeräusch überdeckt, kann letzteres aber in der Mesosystole akzen- 
tuieren. Eine hochgradige Aorteninsuffizienz zeigt als Folge einer relativen Aortenstenose ein 
systolisches Begleitgeräusch, das somit kein Beweis für eine echte Stenose ist. 

b) Systolische Rückstromgeräusche beruhen auf einer Insuffizienz der AV-Klappen oder einem 
Ventrikelseptumdefekt. Sie beginnen direkt mit dem 1. Ton, sind meistens holosystolisch-bandförmig 
und überdecken an der Herzspitze den 2. Ton (Semilunarklappenschluß erfolgt vor dem Abfall des 
Ventrikeldruckes auf O0 mm Hg). Bei der kongenitalen Mitralinsuffizienz (selten isoliert, meist 
kombiniert mit Fibroelastose, endocardial cushion defect oder anderen Vitien) ist das holosystolische, 
bandförmige, relativ hochfrequente Geräusch am besten über der Herzspitze hörbar (Abb. 126), weshalb 
es mit einem VSD-Geräusch verwechselt werden kann. Meist findet sich außer einem apikalen Schwir- 
ren auch ein apikales protodiastolisches Geräusch (relative MST s.u.). Der 1. Ton kann abgeschwächt, 
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Abb. 72. Schematische Darstellung der Phonokardiogramme wichtiger kongenitaler Anomalien. Sind für 
ein Vitium mehrere PKG dargestellt, so sind sie nach zunehmendem Schweregrad von links nach rechts geordnet. 
Beachte die Geräuschform, die Lage des Maximums, die Besonderheiten des 2. Tones und die Clicks (x )- 


der 2. Ton durch einen vorverlegten A, vermehrt gespalten, und der P, bei pulmonaler Hypertonie 
akzentuiert sein. Bei der erworbenen Mitralinsuffizienz beobachtet man in den leichten Stadien 
nur ein protomesosystolisches Decrescendogeräusch, während ein bandförmiges, holosystolisches 
Geräusch für eine schwere Insuffizienz spricht. Manchmal besteht ein spätsystolisches Crescendo, evtl. 
auch nur dieses. Meist ist über der Spitze ein niederfrequenter 3. Ton vorhanden (DD Mitralöffnungs- 
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ton 8. 102), aber nur selten ein diastolisches Rollen. Das Systolicum der Trikuspidalinsuffizienz 
hört man am besten am linken unteren Sternalrand. Es hat meist Decrescendocharakter und wird 
inspiratorisch verstärkt. Der 1. Ton ist unverändert: häufig entsteht ein rechtsseitiger 3. Ton (synchron 
mit dem Gipfel der Füllungswelle des rechtsseitigen Ventrikelsphygmogramms). Im Venensphygmo- 
gramm weist das frühzeitige Ende des systolischen Kollapses auf den trikuspidalen Geräuschursprung 
hin (Holldack u. M.). Bei der Ebsteinschen Anomalie ist manchmal ein Trikuspidalinsuffizienz- 
geräusch zu beobachten. 


Das systolische hochfrequente Geräusch des Ventrikelseptumdefektes kann als Rückstrom-(Li- 
Re-Shunt) oder Austreibungsgeräusch aufgefaßt werden. Als Rückstromgeräusch beginnt es unmittel- 
bar mit dem 1. Ton und bedeckt oder überdauert den A,, endet aber stets vor dem P,. In der Intensität 
(Preßstrahl) gleicht es den Austreibungsgeräuschen, ist aber meistens bandförmig, seltener spindel- 
förmig. Bei kleineren Defekten, die wie eine Stenose wirken, ist es eher spindelförmig und sehr laut 
(‚viel Lärm um nichts“, Abb. 121), bei sehr großen eher leiser und bandförmig. Große Defekte mit 
großem Shunt bewirken ein deutliches pulmonales Austreibungsgeräusch, das zumindest über der 
Pulmonalis das VSD-Geräusch mesosystolisch akzentuiert (Leatham u. M.) und außerdem seine gute 
Fortleitung nach links oben erklärt. Große Septumdefekte (bis zum single ventricle) können stumm sein, 
und das vorhandene Geräusch kann größtenteils oder ganz durch die relative Pulmonalstenose hervor- 
gerufen werden. Meist ist bei großem Shunt der 2. Ton abnorm weit gespalten und ein kurzes (0,04 bis 
0,09’) mesodiastolisches Mitralgeräusch (ca. 0,14” nach A,) vorhanden (s. u.). Bei schwerer pulmo- 
naler Hypertension und kleinem oder gekreuztem Shunt (Eisenmenger) wird das Systolicum leiser, 
kürzer und weicher, da das VSD-Geräusch abnimmt oder verschwindet und auch das pulmonale Aus- 
wurfgeräusch reduziert wird (Craige, Feruglio u. M.). Das Punctum maximum liegt dann eher im 
2.3. ICR als im 4. ICR, der 2. Ton ist einheitlich (seltener noch eng gespalten) und akzentuiert. In 
der Mehrzahl der Fälle besteht auch ein frühdiastolisches Geräusch (funktionelle Pulmonalinsuffizienz), 
immer ein frühsystolischer pulmonaler Austreibungston. Auf einen Ventrikelseptumdefekt mit 
Pulmonalstenose weist eine abnorm weite Spaltung des 2. Tones mit Abschwächung von P,. Bei 
der Tetralogie ist das Geräusch fast ausschließlich durch die Pulmonalstenose bedingt (s. o.). 


Diastolica 


a) Ventrikelfüllungsgeräusche treten sowohl bei echten als auch bei relativen Stenosen der AV- 
Klappen auf, die bei kongenitalen Vitien häufiger sind. Es sind Verspätungsgeräusche, die erst nach der 
AV-Klappenöffnung, eventuell nach einem Öffnungston einsetzen und meist einen rumpelnden, tiefen 
Klangeharakter haben (diastolic rumble, Rollen). Bei echten Stenosen ist das Intervall zwischen 
2. Ton und Geräusch um so kürzer, je höher der Druck im Vorhof ist (Verkürzung der Öffnungszeit). Bei 
der echten Mitralstenose beobachtet man außer der Intensitätszunahme des 1. Tones einen Mitral- 
öffnungston und anschließend ein frühdiastolisches Geräusch mit Decrescendocharakter. Dieses kann 
sich in ein präsystolisches Crescendogeräusch (Vorhofsystole) fortsetzen, das mit dem 1. Ton endet. 
Bei der echten Trikuspidalstenose wird das frühdiastolische Decrescendogeräusch, unter Umstän- 
den auch ein präsystolisches Crescendogeräusch, am besten am unteren linken Sternalrand oder etwas 
links davon erfaßt. Im Gegensatz zum Diastolicum der Mitralstenose verstärkt es sich bei Inspiration 
(vermehrter Durchfluß). Die relative Mitralstenose bei starker linksseitiger Volumenbelastung 
(VSD, DB) macht sich als ein vom 2. Ton deutlich getrenntes, spindeliges Geräusch (ca. 0,14” nach 
A,) bemerkbar. Es dauert ca. 0,04—0,09’; sein Amplitudenmaximum fällt mit dem gleichfalls vorhan- 
denen 3. Ton zusammen. Dieses Carey-Coombssche Geräusch entspricht der ersten raschen Ven- 
trikelfüllung. Es bedeutet immer einen großen Shunt (mindestens das Zweifache des Großkreislauf- 
minutenvolumens nach Leatham u. M.). Registriert wird es am besten in Spitzennähe im mittleren 
bis hohen Frequenzbereich (Abb. 73). Viel seltener und schwieriger zu erfassen ist ein zusätzliches 
präsystolisches Crescendogeräusch (Austin-Flint, tief- bis mittelfrequent), das der zweiten raschen 
Füllungsphase entspricht und bei starker Erweiterung des linken Ventrikels (AINS, VSD, DB) auf- 
treten kann. Bei der relativen Trikuspidalstenose infolge Volumenbelastung (ASD) tritt in 
ca. 70% der Fälle ein frühdiastolisches Decrescendogeräusch auf: nicht selten geht ein Trikuspidal- 
öffnungston voran. 
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Abb. 73. Typisches mesodiastolisches, apikales Geräusch (rel. MST) bei Ventrikelseptumdefekt mit Aorten- 
klappenstenose, die den Links-Rechts-Shunt verstärkt. 


b) Die Rückstromgeräusche bei Insuffizienz der Semilunarklappen sind Sofortgeräusche. 
Sie setzen im Augenblick des Klappenschlusses ein, sind im Klang höher und deshalb auskultatorisch 
besser wahrnehmbar als die Füllungsgeräusche, im PKG aber oft nur schwach registrierbar. Es handelt 
sich um Decerescendogeräusche (Abb. 72), die um so intensiver und länger sind, je stärker die Insuf- 
fizienz ist. Noch seltener als eine kongenitale Aorteninsuffizienz ist eine echte Pulmonalinsuffizienz. 
Wichtiger ist die funktionelle Pulmonalinsuffizienz beim Vorhofseptumdefekt; ihr Geräusch kann das 
häufigere trikuspidale Ventrikelfüllungsgeräusch überlagern. Beim Ventrikelseptumdefekt findet sich 
ein solches frühdiastolisches Geräusch über der Basis fast regelmäßig bei pulmonaler Hypertension mit 
kleinem oder gekreuztem Shunt, seltener bei gleichzeitiger Aorteninsuffizienz oder sehr großem Links- 
Rechts-Shunt (Feruglio u. M.). 


Systolo-diastolische Geräusche 


Echte kontinuierliche Geräusche sind für arteriovenöse Gefäßverbindungen typisch, vor allem für 
den offenen Ductus Botalli; seltenere Ursachen sind das aortopulmonale Fenster, ein rupturiertes 
Aneurysma des Sinus Valsalvae, die arteriovenöse Koronarfistel, die arteriovenöse Lungenfistel (Misch- 
zyanose!) und präkardiale arteriovenöse Querverbindungen (Abb. 140). Kontinuierliche Gefäßgeräu- 
sche können auch bei peripheren Stenosen (Koarktation der Pulmonalarterie, Isthmusstenose mit 
kurzem diastolischem Anteil), bei der totalen falschen Lungenvenenmündung (Akzentuation des phy- 
siologischen Nonnensausens [venous hum]) und in kompensatorisch erweiterten Systemkollateralen 
(verminderte Lungendurchblutung, Umgehung der ISTA) entstehen. Differentialdiagnostisch weg- 
leitend ist die genaue Lokalisation des Geräuschmaximums. Beim offenen Ductus Botalli nimmt 
mit steigendem Lungengefäßwiderstand die diastolische Geräuschkomponente ab und verschwindet 
schließlich; aus dem gleichen Grunde kann sie auch im frühen Säuglingsalter noch fehlen (8.201). Es 
bestehen dann nur ein aortales systolisches Geräusch im 2.—4. ICR links und ein akzentuierter P,. Die 
Unterscheidung von einem Ventrikelseptumdefekt ist hierbei nicht leicht. Über der Pulmonalis kann 
auch ein weiches Systolicum sowie ein frühdiastolisches Insuffizienzgeräusch auftreten (Rogers u.M.). 
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Scheinbare kontinuierliche Geräusche entstehen durch die Kombination verschiedener Anomalien 
(z. B. VSD + AINS). Die verschiedenen Puncta maxima sotvie Form- und Frequenzanalysen erlauben 
meistens die Differenzierung. 


Seltene und akzidentelle Geräusche 


Von der Blutströmung unabhängige, extrakardiale Geräusche sind die perikardialen Reibegeräu- 
sche (rauher bis knarrender Klangcharakter). Im PKG zeigen sie wechselnd hohe Frequenzen, treten 
vorwiegend zu Beginn der Systole und Diastole, seltener präsystolisch auf und ändern sich mit der 
Atmung und Körperhaltung. Als Rest dieser Reibegeräusche können systolische Clicks erhalten 
bleiben. Bedeutungslos sind kardiopulmonale Geräusche, die meist eine feste Abhängigkeit von 
der Atemlage zeigen. Arterielle Gefäßgeräusche entstehen bei beschleunigter Blutströmung (Thyreo- 
toxikose, Kollateralen, Angiomata, Anämie und Fieber). Das Nonnensausen der Jugularvenen zeigt, 
im Gegensatz zum Geräusch des offenen Ductus Botalli, eine inspiratorische Zunahme. Akzidentelle 
oder klinisch bedeutungslose Geräusche sind im Kindesalter sehr häufig. Man findet sie im unmittel- 
baren Neugeborenenalter in ca. 1,7%, mit 1 Jahr in 7% und im Schul- und Adoleszentenalter in 30 bis 
50% (Nadas). Nur etwa ein Drittel der Neugeborenengeräusche beruhen auf einem Herzfehler 
(Benson u. M.). Eine sichere Abgrenzung gegen pathologische Geräusche ist auskultatorisch und pho- 
nokardiographisch nicht immer möglich. In der Regel sind die Intensität und Fortleitung gering, die 
Frequenz tief und die,Dauer kurz. Meist fallen sie in die Früh- oder Mittelsystole, nur ausnahmsweise 
in die Diastole. Sie sind auch deutlich von Körperhaltung und Atemphase abhängig. 


Besondere differentialdiagnostische Verfahren 


Einfluß der Atmung: Bei der Inspiration verstärken sich die Geräusche, die im rechten Herzen 
entstehen, da der Durchfluß zunimmt; bei der Exspiration werden sie schwächer. Die linksseitigen 
Geräusche werden dagegen kaum beeinflußt. Da die superponierte Lunge bei Inspiration vermehrt 
lufthaltig ist, können die rechtsseitigen Geräusche auch paradox leiser werden (Levine u. M.). 


Amylnitrit-Test (Vogelpoel u.M., Cuming): Die Inhalation von Amylnitrit bewirkt einen raschen Druck- 
abfall im Systemkreislauf und eine Tachykardie. Dabei erhöht sich der venöse Rückfluß zum rechten Herzen. Die 
linksseitigen Rückflußgeräusche (MINS, VSD, DB, AV-Fisteln) werden infolge des verminderten Rückflußes (Druck- 
abfall!) leiser und kürzer, die rechtsseitigen infolge des vermehrten Zuflusses lauter und länger. Die links- und rechts- 
seitigen Auswurfgeräusche (mit Ausnahme der Tetralogie) werden infolge des vermehrten forward flow intensiver; für 
die echten Stenosegeräusche gilt dies noch mehr als für die relativen. Der Test ist besonders zur Klärung sog. „balan- 
eierter Situationen‘ ohne oder mit einem kleinen gemischten Shunt (VSD + PST, azyanotische oder leichte TF) so- 
wie auch zur Differenzierung eines Ventrikelseptumdefektes von einer Pulmonalstenose geeignet. Ein Links-Rechts- 
Shunt nimmt ab oder kann zum Rechts-Links-Shunt werden, bei balancierten Situationen kann ein Rechts-Links- 
Shunt manifest werden. Umgekehrt wirkt die Infusion von Angiotensin: Es erhöht selektiv den Druck im linken 
Vorhof und Ventrikel und in der Aorta. Dabei verstärkt sich ein Links-Rechts-Shunt bzw. wird hervorgerufen, und 
ein kleiner Rechts-Links-Shunt kann verschwinden (TF, Eisenmenger, TrF). Intrakardiale Phonokardiogra- 
phie (Lewis u.M., Feruglio u.M.): Sie beruht darauf, daß die intrakardialen Geräusche schlecht fortgeleitet 
werden und nur an ihrem Entstehungsort sowie in dem Herz- oder Gefäßabschnitt registriert werden können, wohin 
sie der flow trägt (AV-Insuffizienzgeräusche im Vorhof. Semilunarstenosegeräusche im entsprechenden arteriellen 
Gefäß). 


Bezüglich der Auswertung des Phonokardiogramms zusammen mit anderen mechanokardiographischen 
Methoden sei auf die hervorragende Monographie von Holldack und Wolf verwiesen. 


III. Die kongenitalen Anomalien 


A. Belastungen des rechten Herzens 


1. Isolierte Pulmonalstenosen, Trilogie, Bilogie 


Die isolierten Pulmonalstenosen (PST) machen etwa 10—20%, der angeborenen Herzfehler aus. 
Sie führen zu einer Druckbelastung des rechten Herzens (S. 28). Nach der Lokalisation unterscheidet 
man infundibuläre, valvuläre und periphere Pulmonalstenosen. Diese Formen können untereinander 
kombiniert sein. Von der leichten PST (RV-Druck bis 70 mm Hg) bis zur schweren (> 100mm Hg) und 
Pulmonalatresie kommen alle Grade vor. Ferner gibt es zahlreiche Kombinationen der PST mit anderen 
Anomalien, die man nicht übersehen darf, da sie die Operationsindikation und das operative Vorgehen 
entscheidend beeinflussen. Häufig besteht gleichzeitig ein Vorhof- oder Ventrikelseptumdefekt, wobei 
der Grad der PST und die Lage und Größe des Septumdefektes die hämodynamische Situation be- 
stimmen (8. 33,265). Bei schweren Stenosen mit hohem Ventrikeldruck oder bei Versagen des 
rechten Ventrikels ist der Druck im rechten Vorhof ebenfalls deutlich erhöht (S. 31). Dann fließt über ein 
offenes Foramen ovale oder einen Vorhofseptumdefekt ein Rechts-Links-Shunt, d.h. es entsteht eine 
Trilogie von Fallot (TrF). Das Foramen ovale ist bei etwa drei Viertel der Pulmonalstenosen offen 
(S. 138) und wirkt als Sicherheitsventil gegen eine Überlastung des rechten Herzens. Bei Rechts- 
insuffizienz (v. a. Säuglingsalter) entsteht oder verstärkt sich deshalb die Zyanose: nach Besserung 
(Digitalisierung) geht sie zurück oder verschwindet. Nur bei leichten Stenosen kann über einen 
Vorhofseptumdefekt noch ein Links-Rechts-Shunt fließen (Bilogie). Bei der Pulmonalatresie 
(8. 307) ist der Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene groß, der rechte Ventrikel entweder klein bis 
hypoplastisch mit geringem Fassungsvermögen und dicker Wand oder dilatiert. Bei Unterentwicklung 
des rechten Ventzikels findet sich auch ein reduzierter bis hypoplastischer Trikuspidalring, der sich als 
Stenose auswirken kann. 


Isolierte Infundibulumstenosen sind selten (nach Blount. VLigoda und Svan 3% der isol. PST). Da sie durch 
einen abnormen Verlauf des septalen und parietalen Bandes der Crista supraventricularis entstehen, ist meistens ein 
VSD kombiniert (Tetralogie von Fallot = TF). Die Einengung ist entweder umschrieben am Ostium infundibuli 
oder tubulär in ganzer Länge des Infundibulum. Im klappennahen Teil ist das Myokard in der Regel dünnwandig, 
das Endokard verdickt und fibrosiert. Es gibt auch eine hohe infundibuläre Stenose mit einem stenosierenden Narben- 
ring direkt unterhalb der Klappe (Schoenmakers u. Adebahr). Diese Form ist durch die Druckregistrierung kaum 
von einer valvulären Stenose zu unterscheiden. Zwischen Stenose und Klappenebene kann sich eine 3. Kammer aus- 
bilden, deren Wand mehr bindegewebig ist sowie in Farbe und Konsistenz der Pulmonalarterie ähnelt (Abb. 82, 84). 
Die 3. Kammer ist groß und manchmal gewunden, wenn gleichzeitig eine Klappenstenose besteht und der Durch- 
fluß noch annähernd normal ist. Je größer die 3. Kammer ist, um so mehr wird ihre Entleerung verzögert und unvoll- 
ständig und ihr Kontraktionsablauf gegenüber dem des Ventrikels verspätet (Kjellberg u. M., Künzler u. Schad). 


Die stenotischen Pulmonalklappen sind verschieden stark verdickt und an den Rändern verwachsen. Die Ver- 
schwielung kann die Basis, die Ränder oder die ganze Klappe befallen. Die Veränderungen nehmen mit dem Alter und 
der Schwere der Stenose zu (8. 28), wodurch die Klappe weniger beweglich wird und schließlich während der Herz- 
aktion nahezu starr bleiben kann. Bei leichten Stenosen sind mehr die basalen Klappenanteile verschmolzen, so daß 
eine relativ große zentrale Öffnung und eine gute Beweglichkeit erhalten bleiben. Bei schweren Stenosen ist die Fusion 
so ausgedehnt, daß das Lumen sehr eng wird (I—3 mm 2) und die Klappenränder nur noch an der Basis zu erkennen 
sind. Durch die zentrische oder exzentrische Öffnung wird der Blutstrahl gelenkt und kann die gegenüberliegende 
sefäßwand ausbuchten (Abb. 76e). Als Folge der turbulenten Strömung im Pulmonalarterienstamm entsteht eine 
poststenotische Dilatation, die auf die beiden Hauptäste übergreifen kann. Das Infundibulum hypertrophiert 
besonders an der Vorderwand und in der Cristaregion (Abb. 77c, e). Dies wirkt sich jedoch kaum stenosierend aus, 
solange der ganze Konus während der Erschlaffung (späte Diastole bis frühe Systole) gleich weit oder weiter ist als der 
proximale Abschnitt des Pulmonalarterienstammes. Während der Kontraktion (späte Systole bis früheste Diastole) 
verengt sich der hypertrophische Konus besonders im ostiumnahen Teil stärker als ein normaler, so daß in dieser 
Phase angiokardiographisch die Fehldiagnose einer Infundibulumstenose möglich ist. Bei Letzterer ist aber auch wäh- 
rend der Erschlaffung die Vorderwand eingezogen und das Kaliber nur wenig größer. Die Differenzierung einer reinen 
Konushypertrophie von einer Konusstenose ist wichtig, weil sich die Hypertrophie nach der Valvulotomie zurückbildet 
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(Abb. 77e) (Engle u. M.), während die Stenose bestehenbleibt und chirurgisch beseitigt werden muß. Die Unter- 
scheidung ist mit Hilfe der Serienangiokardiographie möglich, bei der man Kontraktion und Erschlaffung des Infun- 
dibulum beobachten kann (Künzler u. Schad, Campeti). Bei älteren Patienten ist damit zu rechnen, daß das 
hypertrophische Infundibulum im Laufe der Jahre fibrosiert und sich als Stenose auswirkt (Keith u. M., Senning). 


Die peripheren Pulmonalstenosen sind oft Zufallsbefunde. Selbst hochgradige Stenosen eines Hauptastes können 
in Ruhe ohne pulmonale Druckerhöhung einhergehen, da dafür nur das Ausmaß der Einengung des Gesamtquer- 
schnittes der Lungenstrombahn entscheidend ist. Der Gradient ist bei Stenosen an den kleineren Ästen oder bei gleich- 
zeitiger valvulärer bzw. infundibulärer PST gering, bei hohem Durchfiuß infolge Links-Rechts-Shunt (VSD, DB) trotz 
geringer Stenose größer (Luan u. M.). Eine diastolische Druckdifferenz spricht für multiple Stenosen oder eine beid- 
liert kommen die peripheren PST bei etwa einem Drittel d. F. vor. Meist sind sie mit einer valvu- 
tion unterscheidet 
> Stenose etwa l cm 


seitige Einengung. Is 
lären oder infundibulären PST oder mit einem zyanotischen Vitium kombiniert. Nach der Lokali: 
man drei Typen (Löhr, Loogen u. Vieten): Der erste, seltenere Typ zeigt eine kurze membranös: 
distal der Pulmonalklappe. In einem von uns beobachteten Falle (Abb. 166) war die Einengung mit der Füllung dehnbar 
und somit hämodynamisch bedeutungslos. Bei den anderen häufigeren Typen findet man Stenosen am Ursprung 
oder im Verlauf der Hauptäste (2. Typ) oder im Lappen- und Segmentarterienbereich (3. Typ). Die letzteren sind oft 
"kte systolo-diastolische Kaliberschwankungen auftreten; 
blind endende Gefäße kommen vor. Diese Formen 
ste (S. 271£.). 


multipel und bilateral. Proximal der Stenose können v: 
distal sind die Gefäße manchmal ein kurzes Stück dilatiert. Auc 
bilden den Übergang zur Atresie der Pulmonalarterie oder ihrer 


Röntgenbild (Abb. 74—87). 


Das Röntgenbild der Pulmonalstenosen wird vor allem durch die Größe der rechten Herzhöhlen, die 
poststenotische Dilatation der Pulmonalarterie und die Rotation des Herzens im Urzeigersinn bestimmt. 
Die Umformung des Herzens hängt vom Grad der Druckbelastung ab (S. 28, 39). 


Bei leichten und mittelschweren Pulmonalstenosen mit vorwiegender konzentrischer Hyper- 
trophie ist die rechte Kammer nur leicht vergrößert. Zunächst verlängert sich nur die Ausflußbahn. 
Der Längsdurchmesser des Herzens wird größer und die Klappenebene mit dem Pulmonalstamm nach 
kranial verlagert. Auf dem Frontalbild ist das Herz nicht verbreitert (Abb. 74). Die poststenotisch 
dilatierte A. pulmonalis füllt von oben her die Herztaille aus und wird prominent. Mit zunehmender 
Druckbelastung verlängert sich auch der Spitzenbereich des rechten Ventrikels und senkt sich tiefer 
in den linken Zwerchfellschatten. Gleichzeitig wölbt sich die Herzvorderwand weiter nach ventral, 
wodurch ihr Kontakt mit der vorderen Thoraxwand größer wird (Seitenbild!). Das Infundibulum ver- 
läuft noch annähernd normal von rechts unten nach links oben. Die Taille ist erhalten (besonders bei 
Zwerchfelltiefstand), sofern sie nicht vom dilatierten Pulmonalstamm und linken Hauptast ausgefüllt 
oder abgeflacht ist (Abb. 75). Mit Zunahme der Hypertrophie rotiert das Herz nach links (UZS):; das 
Infundibulum wird steil gestellt, nähert sich dem linken Herzrand und füllt die Taille nahezu aus. Da 
die Herzspitze durch die Rotation nach dorsal verlagert wird, erscheint das Herz auch jetzt in der 
Frontalansicht nicht oder nur wenig verbreitert; seine linke Kontur ist aber vermehrt gerundet (Abb. 77 
bis 80). Aus demselben Grunde kann sich auf dem Seitenbild trotz breiten Kontaktes der Herzvorder- 
wand mit der Thoraxbegrenzung der vordere Zwerchfell-Thoraxwinkel aufhellen. 


Beischweren Pulmonalstenosen ist die rechte Kammer vergrößert, weil zur starken Hypertrophie 
eine Widerstandsdilatation hinzukommt. Da auch der rechte Vorhof größer wird, ist das Herz meist 
nach beiden Seiten verbreitert. Nur wenn bei extremer Stenose ein beträchtlicher Rechts-Links-Shunt 
durch ein offenes Foramen ovale bzw. einen Vorhofseptumdefekt fließt (TrF), kann bei schwerer kon- 
zentrischer Hypertrophie das Fassungsvermögen der rechten Kammer klein sein. Das Herz ist dann 
nicht so stark nach links verbreitert, wie es die schwere Stenose erwarten ließe, der rechte Vorhof 
aber dilatiert. Da das Herz bei schwerer PST stark nach links rotiert, wird das Infundibulum links 
randständig und füllt die Herztaille aus (Abb. 76). Trotz der Rotation breitet sich der hypertrophische 
Spitzenbereich noch nach links aus, da er nicht in dem Maße wie bei der Tetralogie (8.266 ff.) hinter dem 
Kammerbogen verschwinden kann: Weil der linke Ventrikel, im Gegensatz zur Tetralogie, meist groß 
oder nur wenig verkleinert ist, ist die rechte Herzspitze weniger vom Herzrand nach dorso-medial 
weggedreht und nach dorso-kranial gekippt. Nur bei älteren Kindern oder Zwerchfelltiefstand ist das 
Herz auch bei der schweren, gut kompensierten PST im sagittalen Strahlengang nicht verbreitert, 
dann aber in den schrägen Projektionen deutlich umgeformt. Auf dem Seitenbild nimmt der rechte 
Ventrikel durch Linksrotation und starke Hypertrophie Eiform an; der vordere Zwerchfell-Thorax- 
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winkel wird frei. Das stark hypertrophische Septum steht steil und wölbt sich unter Umständen in den 
linken Ventrikel vor. Dieser ist durch die Rotation besonders im Spitzenbereich nach hinten verlagert. 
Wenn das Herz auch um die Transversalachse nach dorso-kranial gekippt ist. können linker Ventrikel 
und Vorhof etwas angehoben sein und das seitliche Ösophagogramm leicht einbuchten oder verlagern. 
Der Retrokardialraum wird dann eingeengt und nach oben spitzwinklig (Abb. 87). 
Unter der Druckbelastung nehmen Wanddicke, Trabekelstrukturen und Größe des rechten Vor- 
hofs zu. Da der Vorhof relativ muskelschwach ist, dilatiert er früher als die muskelkräftige rechte 
Kammer. Das Ausmaß der Vorhofvergrößerung hängt von den Abflußmöglichkeiten und vom Zufluß 
eines Shuntblutes ab. Man findet einen vergrößerten rechten Vorhof einerseits bei schweren isolierten 
Pulmonalstenosen (nach Keith u.M. in?/,d.F.), andererseits bei leichten Stenosen mit Li-Re-Shunt 
über einen Vorhofseptumdefekt, d.h. bei der Bilogie. Bei letzterer ist der rechte Vorhof um so größer, 
je größer der Vorhofseptumdefekt und der Shunt sind. Bei schweren Stenosen dagegen ist der rechte 
Vorhof um so größer, je enger das Ventil des offenen Foramen ovale oder des Vorhofseptumdefektes, 
d.h. je kleiner der Re-Li-Shunt ist. Deshalb ist hier die Vorhofvergrößerung prognostisch schlecht 
und eine sukzessive Größenzunahme als Insuffizienzzeichen zu bewerten. Die Vergrößerung des 
rechten Vorhofs (8.40, 51) ist auf dem Frontalbild meistens an der Rechtsverbreiterung des Herz- 
schattens, auf dem schräglinken Bilde an einer starken Ausbuchtung nach rechts zu erkennen. Manch- 
mal reicht im sagittalen Strahlengang der rechte Bogen auch nur auffallend weit nach kranial und 
weniger nach rechts, wenn sich der Vorhof mehr nach ventral vergrößert und das Herz gleichzeitig 
nach links rotiert ist. Klinisch weisen rückläufige Pulsationen (Leberpuls, Halsvenenpuls, hohe a- 
Wellen) und Stauungszeichen (Lebervergrößerung) auf die rechtsseitige Vorhofbelastung. 

Auf dem schräglinken Bilde (8.64, Abb.26) wird bei leichten Pulmonalstenosen ohne wesentliche 
Herzrotation die rechte Kontur noch vom rechten Ventrikel eingenommen. Sie kann verlängert oder 
etwas vermehrt ausgebuchtet sein. Bei schweren Pulmonalstenosen mit Rotation des Herzens nach 
links hängt es von der jeweiligen Größe des rechten Vorhofs und Ventrikels und vom Rotationsgrad 
ab, welcher von beiden randständig wird: Bei vorwiegender Vergrößerung der rechten Kammer bildet 
diese in einem stark gekrümmten Bogen den rechten Herzrand (Abb. 76), bei starker Linksrotation 
und Vergrößerung des rechten Vorhofs letzterer (Abb. 86c). Die rechte Kontur zieht dann in einem 
verlängerten, bauchigen Bogen nach kranial; die rechte Bucht ist nach oben verlagert. Der Herzschat- 
ten wird zum rechten Rand hin auffallend transparent, da in diesem Bezirk nur der rechte Vorhof und 
nicht Ventrikel und Vorhof hintereinanderliegen. Der linke Ventrikel wird durch die Rotation nach 
hinten verlagert und kann im schräglinken Durchmesser die Wirbelsäule überragen, ohne vergrößert 
zu sein. Er gibt dann erst bei einer Drehung des Patienten um mehr als 55° die Wirbelsäule frei. 


Auf dem schrägrechten Bilde (S.7-+, Abb. 39) reicht bei schweren Stenosen die rechte Kammer 
bis zur linken Thoraxbegrenzung. Die poststenotisch dilatierte A. pulmonalis kann deutlicher promi- 
nieren als auf dem Frontalbild (Abb. 76e). Durch die Rotation im UZS kommt die Aorta ascendens 
etwas mehr nach links bzw. vorne zu liegen: gleichzeitig füllen das Infundibulum und die dilatierte 
Pulmonalarterie die linke Bucht vermehrt aus. So entsteht eine nahezu einheitliche Achse vom Aorten- 
bogen bis zur Herzspitze (Abb. 75, 82). Da der linke Vorhof nach dorsal verlagert ist, erscheint er schon 
bei geringerer Drehung des Patienten im Retrokardialraum und trägt zusammen mit dem vergrößerten 
rechten Ventrikel zur Verbreiterung des Herzschattens bei. 


Auf eine Infundibulumstenose können typische röntgenologische Zeichen hinweisen. Bei um- 
schriebener Stenose beobachtet man manchmal auf dem frontalen und den schrägen Bildern im 
Bereich des Infundibulum eine kleine Kerbe oder Aufhellung der Kontur. Diese liegt unmittelbar 
oberhalb des Kammerbogens in Höhe der Stenose und entspricht der Wandeinziehung durch den zu 
hohen Ansatz der Bänder der Crista supraventricularis (Abb. 82). Bei ausgedehnten Stenosen 
bleibt die Herztaille erhalten, obwohl das Infundibulum randbildend ist. Da auch eine poststenotische 
Dilatation und damit eine Prominenz der A. pulmonalis fehlt, ist das Herz auf dem Frontalbild pseudo- 
aortal konfiguriert (S. 39, 48, Abb. 83). Erst auf dem seitlichen und den schrägen Bildern ist die Unter- 
scheidung von einer Linksbelastung möglich. Viel schwieriger ist die Differenzierung von einer infundi- 
bulären Pulmonalstenose mit Ventrikelseptumdefekt (azyanotischer Fallot, S.267). Besonders tief ist 
die Herztaille, wenn Infundibulum und Pulmonalis hypoplastisch sind. Dieses Bild ist für die Fallot- 
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sche Tetralogie typisch, kommt aber auch bei Trikuspidal- und Pulmonalatresie vor (8.309, Abb. 185). 
Auch,in der seitlichen und schräglinken Projektion ist die tiefgelegene Bucht am oberen Ende des 
Kammerbogens zu erkennen. Eine große 3. Kammer (infundibuläre + valvuläre PST, leichte Tetra- 
logie) kann S-förmig gewunden verlaufen und den Hauptstamm der Pulmonalarterie teilweise ver- 
decken (Künzler u. Schad). Auf dem Frontalbild wölbt eine weite 3. Kammer den Herzrand knapp 
unterhalb des Pulmonalbogens vor oder füllt die Herztaille aus (Abb. 84). Auf dem Seitenbild kann die 
3. Kammer prominent sein und die Aorta ascendens überlagern. Eine verstrichene Herztaille auf dem 
Frontalbild schließt demnach weder eine Infundibulumstenose noch eine 3. Kammer aus (vgl. Abb. 
82a, 84a). 

Bei valvulären Stenosen fehlt die poststenotische Pulmonalisdilatation nur im frühen Säug- 
lingsalter (Abb. 79). Sie entwickelt sich noch während der Säuglingszeit, schreitet von zentral nach 
peripher fort und greift besonders auf den linken Pulmonalast über. Da sie von Turbulenz und Blut- 
volumen abhängt, besteht keine direkte Korrelation zwischen der Schwere der Stenose und dem Grad 
der Erweiterung. Die Pulmonalisprominenz im Röntgenbild hängt vom Ausmaß der Dilatation und 
Linksrotation des Pulmonalstammes und Infundibulum ab (S. 48). Demnach kann keine enge Korre- 
lation zwischen ihr und dem Grad der Druckbelastung bestehen. Eine leichte Prominenz der Pulmo- 
nalarterie kommt im Kindesalter auch physiologisch vor und muß bei normaler Lungengefäßzeichnung 
von einer poststenotischen Dilatation unterschieden werden. Bei letzterer reicht der Pulmonalbogen 
weiter nach kranial (Ausflußbahnverlängerung) und zeigt bei leichten und mittelschweren valvulären 
Stenosen — zusammen mit dem erweiterten linken Hauptast — vermehrte Eigenpulsationen, die am 
rechten deszendierenden Pulmonalast geringer sind oder fehlen. ‚Je größer das Herz und je schwerer 
die Stenose ist, um so spärlicher sind die Eigenpulsationen. Fehlen sie trotz Pulmonalisdilatation, so 
spricht dies mehr für eine leichtere infundibuläre Stenose (Gay u. Franch), sofern eine Widerstands- 
belastung ausgeschlossen werden kann. Bei ausgedehnter infundibulärer oder kombinierter valvulärer 
und infundibulärer Stenose ist meistens keine poststenotische Dilatation vorhanden. Sie fehlt auch, 
wenn infolge eines Rechts-Links-Shuntes der Pulmonaldurchfluß herabgesetzt ist. Dann ist in der ver- 
tieften Bucht der linke Pulmonalast weit nach medial sichtbar (azyanotischer Fallot, leichte bis mittel- 
schwere Tetralogie). Ein erweiterter Pulmonalstamm kann aber auch zum überwiegenden Teil in der 
Herztaille verschwinden, wenn die rechte Kammer vergrößert und das Herz nach links rotiert ist. 
Auch beim sehr großen Säuglingsherzen kann eine Prominenz vermißt werden. Eine fehlende oder nur 
schwache Prominenz spricht deshalb nicht gegen eine Erweiterung der Pulmonalarterie (Abb. 76, 
85, 86). Darum ist es wichtig, auf den linken Pulmonalast zu achten. Ist er erweitert, so scheint er 
durch den Hauptbronchus angehoben zu sein (Abb. 80) und kann zu einer unscharfen Begrenzung 
des linken Herzrandes unterhalb des Pulmonalbogens führen (Abb. 78). Der dilatierte linke Pulmonal- 
ast kann auch den linken Hauptbronchus gegen den Ösophagus verdrängen und indirekt eine Öso- 
phagusimpression hervorrufen (Eberl). In der schrägrechten Projektion wird die Pulmonalispromi- 
nenz häufig besser sichtbar: auf dem Seitenbild kann eine ektatische A. pulmonalis weit nach vorne 
reichen und die Aorta überlagern. Zur Differenzierung einer shuntbedingten (Li-Re-Shunt) von einer 
poststenotischen Pulmonalisdilatation beobachtet man die Lungengefäßzeichnung und die Pulsationen. 
Bei Pulmonalstenosen ist die Gefäßzeichnung normal oder leicht vermindert (schwere PST, TrF, etwa 
ein Fünftel d. F.), und nur bei leichten und mittelgradigen valvulären Stenosen kann der poststenotisch 
dilatierte Bereich noch pulsieren. Bei Li-Re-Shunt dagegen ist die Lungengefäßzeichnung vermehrt, 
und die Rigenpulsationen greifen auch auf den rechten Hilus und die hilusnahen Aufzweigungen über. 
Ist die Lungengefäßzeichnung einseitig vermindert und das Herz nach dieser Seite verlagert, so spricht 
dies für eine hochgradige einseitige Einengung bis Atresie. 


Ein Arcus aortae dexter spricht gegen eine isolierte PST und für die Kombination mit einem Ven- 
trikelseptumdefekt, ein großer linker Vorhof für eine gleichzeitige linksseitige Volumenbelastung 
(VSD, DB). Im Neugeborenen- und Säuglingsalter kann bei schweren Stenosen die Herzgröße sehr 
rasch zunehmen, wobei besonders der rechte Vorhof dilatiert. Es kann unvermittelt zur Herzinsuf- 
fizienz mit Zyanose kommen (Abb. 158). Im späteren Kindesalter vergrößert sich das Herz lang- 
samer. Eine rasche Größenzunahme spricht dann für eine hochgradige valvuläre oder infundibuläre 


Stenose. 


112 Belastungen des rechten Herzens 


Elektrokardiogramm 


Bei leichten und mittelschweren Pulmonalstenosen kann das EKG noch normal sein oder nur eine 
Rechtsabweichung des frontalen Hauptvektors zeigen. In der Regel sind jedoch Zeichen der rechts- 
seitigen Druckbelastung (S. 95f.) vorhanden. 

Extremitätenableitungen: Die QRS-Achse liegt meist zwischen +60 und +180° (Abb. 61a). 
Sie weicht um so weiter nach rechts ab, je höher der Druck im rechten Ventrikel ist. Die T-Achse fällt 
in den Normalbereich oder weicht nach links ab, und zwar um so weiter, je größer die Belastung is 
Der Differenzwinkel der QRS- und T-Achse kann schon bei mittelschweren Pulmonalstenosen 60° 
überschreiten. Häufig ist die P-Zacke im Sinne eines P-dextrocardiale überhöht, jedoch fehlt hier eine 
feste Korrelation zu den Druckwerten im rechten Ventrikel und Vorhof (Onat: de Pasquale u. M.). 


Brustwandableitungen: Die R-Höhe und R/S-Relation in V, werden mit zunehmendem Schwere- 
grad der Stenose bzw. der Druckbelastung immer größer. Parallel zur Druckerhöhung macht sich 
auch eine gewisse Rechtsverspätung bemerkbar (25—50 msec). In schweren Fällen können bis links 
präkordial negative T-Wellen auftreten. Sie reichen um so weiter nach links, je stärker die RVH und 
die Rotation nach links sind. Bei starker Druckbelastung findet man auch die Zeichen der Rotation 
im UZS: Verlagerung der ÜZ nach links, Auftreten der Q-Zacken erst in V, oder V,. Bei starker Hyper- 
trophie und Rotation kommt in V, ein qR-Typ zustande. Die hohen R-Zacken des rechten Ventrikels 
reichen manchmal bis V, und V,. so daß eine kombinierte Ventrikelhypertrophie vorgetäuscht wird. 
Erst die hinteren thorakalen Ableitungen zeigen dann die eigentlichen linksventrikulären Potentiale. 
Auch dieser Befund kann nur durch die Rotation erklärt werden. Da die Streuung der EKG-Befunde 
bei den einzelnen Druckwerten groß ist, weisen nur Grenzwerte auf einen bestimmten Druckbereich 
hin und schließen andere aus. 


leichte PST mittelschwere PST schwere PST 
ÄQRS! RV-Druck: 20—70 mm Hg 71—100 mm Hg > 100 mm Hg 
+ 70 bis — (70% d. F.) + 70 bis 100° (60% d.F.) + 100 bis 180° (86% d. F.) 
Arı = +65 = + 95,5 = + 140° 
m + 40° = 8 
Differenzwinkel! — + 25° m + 63,5° = + 132° 
® frontal — _ ,„ ., Druckgradient frontal > 110° horizontal > 100° 
horizontal an: < 50 mm Hg Druckgradient > 100 mm Hg 


Rj und Sj? Rı = oder < $)—75 mm Hg Rı < Sj>75—100 mm Hg Rj klein/fehlend Sj tief 
— > 100 mm Hg 
R,’ > 1,6 mV — > 50 mm Hg >2,0mV—> 90mm Hg’ 
> 2,8mV — > 100 mm Hg 
— > 120 mm Hgs 


>30mV , I 150mm Hgs 
® <0,8mV — Druckgradient > 1,6 mV — Druckgradient 
< 50 mm Hg > 100 mm Hg 
/S in V,3 1— < 75mm Hg > 1 75—100 mm Hg R, groß S, fehlend/klein 
> 10 > > 100 mm Hg! 
RR, +8 1 >25mV—>50mmHg 
® <15mV-  Druckgradient > 2,3 mV — Druckgradient 
< 50 mm Hg > 100 mm Hg 
T-Negativität bis V, und weiter links 


— > 100 mm Hg "5 
> 2,0 mV — > 90 mm Hg bedeutet, daß ein Ausschlag über 2,0 mV auf einen Druck über 90 mm Hg hinweist. 
Der Pfeil entspricht dem Wort „hinweisen“. — bedeutet Mittelwert. 


1 Loogen, ”Bassingthwaigthe u. M.. de Pasquale u. Burch, *Onat, ®Keith, $Engleu.M. 


Zeichen der elektrokardiographischen Linkshypoplasie (8.96) findet man nur ausnahms- 
weise bei hochgradiger isolierter PST, wenn die Lungendurchblutung und die Füllung des linken 
Ventrikels stark vermindert sind (R, < 0,7 mV, R/S in V, < 0,8. Zyanose!). Die RVH-Zeichen sind 
dann aber stärker als bei den anderen in Betracht kommenden zyanotischen Vitien, bei denen der Druck 
im rechten Ventrikel nicht über den Systemdruck ansteigen kann. Bei der Trilogie wird das herab- 
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gesetzte Kleinkreislaufvolumen im linken Vorhof um den Rechts-Links-Shunt vermehrt. Zeichen der 
elektrokardiographischen Linkshypoplasie finden sich hier nur, wenn der Pulmonaldurchfluß stärker 
gedrosselt und der Re-Li-Shunt nicht groß ist, so daß die linke Kammer diastolisch schlecht gefüllt 
wird. Umgekehrt können bei einem großen Foramen ovale oder Vorhofseptumdefekt und bei einer 
kleinen rechten Kammer die schweren RVH-Zeichen fehlen (nach Taussig R, = 0,5 mV oder weniger, 
“nie über 2 mV) und die R-Zacken links präkordial relativ hoch sein. Diese Fälle mit Unterentwicklung 
oder geringem Fassungsvermögen der rechten Kammer nähern sich hämodynamisch der Pulmonal- 
oder Trikuspidalatresie, bei denen die Linksbelastung im Vordergrund steht. Bei der Bilogie steht 
die rechtsseitige Volumenbelastung im Vordergrund. Im EKG ist sie an einem RSR’-Typ rechts 
präkordial (ohne QRS-Verbreiterung) zu erkennen. Dieser IRSB ist bei Pulmonalstenosen jedoch 
ziemlich selten (5—20% d. F., nach Keith u. M. ein Drittel der leichten Fälle). Der RSR’Typ kommt 
auch bei schweren Pulmonalstenosen mit Widerstandsdilatation vor. Dann ist aber QRS deutlich 
verbreitert, und die Zeichen einer starken RVH stehen im Vordergrund. 
Mit dem Alter nehmen bei den schwereren Pulmonalstenosen die RVH-Zeichen in der Regel langsam 
zu. Nur in leichten Fällen verschlechtert sich das EKG nicht (Keith u. M.). Bei jungen Säuglingen mit 
zunächst mäßigen EKG-Veränderungen können sich schon innerhalb eines Jahres stärkere RVH- 
Zeichen entwickeln, da die Stenose anatomisch und besonders hämodynamisch progredient ist (8. 28, 
95) (Zunahme des Schlagvolumens auf das Dreifache im 1. Jahr). 


Phonokardiogramm (s. auch S. 103). 


Aus dem PKG sind Rückschlüsse auf den Schweregrad einer valvulären Pulmonalstenose mög- 
lich. Die typischen Zeichen sind in Abb. 72 dargestellt und in der folgenden Tabelle zusammengefaßt. 


Schweregrad leicht mittel schwer (bis extrem) 

Geräuschmaximum Mitte Systole Ende des 2. Drittels im letzten Drittel 

Geräuschdauer bis A, oder knapp danach immer über A, hinaus weit über A, hinaus 

A, weitgehend frei teilweise von Geräusch großteils oder ganz 

bedeckt von Geräusch bedeckt 

P, ca. 0,05” nach A,, ca. 0,07’ nach A,, 0,08’ und mehr nach A,, 
leicht abgeschwächt deutlich abgeschwächt stark abgeschwächt 

Pulmonaler Click häufig (ca. 50%) häufig (ca. 40%) fehlend (lauter 1. Ton) 


Mit zunehmender Schwere der Stenose und steigendem Schlagvolumen wird die Austreibungszeit des rechten Ven- 
trikels länger. Hierdurch nehmen die Spaltung des 2. Tones und die Gesamtdauer des Geräusches zu. Da der Cres- 
cendoanteil länger wird, kommt das Maximum in die 2. Systolenhälfte zu liegen und das ursprünglich symmetrisch- 
spindelförmige Geräusch nimmt die Form eines Papierdrachens an. Der Deerescendoanteil überlagert zunehmend die 
Aortenkomponente. Diese ist dann nicht mehr hörbar und nur über der Herzspitze mit Hilfe einer synchron registrier- 
ten Karotispulskurve zeitlich festzulegen. Gleichzeitig nimmt mit der Schwere der Stenose die Intensität der Pulmo- 
nalkomponente ab. Deshalb ist P, bei leichten Stenosen hörbar, bei schweren jedoch oft nur noch schwach über 
der Pulmonalis registrierbar. Das Geräusch ist laut, mittel- bis hochfrequent und oft von einem Schwirren über der 
Pulmonalis, dem Jugulum begleitet, das u. U. auch in die Karotiden fortgeleitet wird. Das Geräusch beginnt kurz nach 
dem 1. Ton und endet immer vor dem P,. Seine Intensität hängt primär nicht von der Schwere der Stenose, sondern 
von der Strömung und Turbulenz an der Klappe ab. Mit Zunahme der Stenose und des Durchflußvolumens wird das 
Geräusch zunächst lauter. Wenn der Durchfluß bei schwerster Pulmonalstenose bis -atresie oder bei Herzinsuffizienz 
abnimmt, wird es wieder leiser oder verschwindet, sofern nicht andere Anomalien kombiniert sind (ASD, DB). Ein 
gewisser Mindestdurchfluß ist Voraussetzung für die Geräuschentstehung. Deshalb können im Säuglingsalter Geräusch 


und Schwirren noch fehlen. 

Wenn der A, völlig vom Geräusch überlagert oder der 2. Ton mehr als 0,10” gespalten ist, darf ein 
Druck im rechten Ventrikel von über 100 mm Hg angenommen werden (Vogelpoelu. Schrire). Die 
Weite der Spaltung des 2. Tones zeigt bei schweren Stenosen eine gute Korrelation zum Druckgradien- 
ten, bei leichten eine weniger gute, da hier auch das Ausmaß der Pulmonalisdilatation und ein all- 
fälliger Li-Re-Shunt (Bilogie) eine Rolle spielen. Deshalb muß man bei einem früh endenden Geräusch 
und verhältnismäßig weiter Spaltung des 2. Tones in der Beurteilung des Stenosegrades mehr das 
Geräusch bewerten. Die Lage des Geräuschmaximums ist ein gutes Maß für die Schwere der Stenose 
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(Barrios u. Witham), da sie nur durch stärkere Veränderungen des Durchflußvolumens beeinflußt 
wird. Ein frühsystolischer Pulmonalclick (2.—3. ICR, im Exspirium am lautesten, 8. 98) spricht 
für eine leichte oder mittelgradige Stenose. Bei schweren Stenosen dagegen ist der 1. Ton einheitlich 
(bzw. nur sehr eng gespalten) und laut. Ein diastolisches Geräusch deutet auf eine sehr starke 
poststenotische Dilatation, einen kombinierten DB oder seltener auf eine komplizierende Endokarditis, 
ganz selten auf eine Pulmonalinsuffizienz (aneurysmatische Dilatation des Pulmonalstammes). Häufiger 
ist die Pulmonalinsuffizienz bei pulmonaler Hypertension oder bei fehlender Pulmonalklappe (TF). 


Die Infundibulumstenose ist phonokardiographisch nicht sicher von einer valvulären Stenose zu 
unterscheiden. Im Vergleich zur Klappenstenose mit gleichem Druckgradienten ist der 2. Pulmonal- 
ton stärker verspätet (0,07—0,14”, Vogelpoel u. M.) und eventuell noch hörbar, da, wie angiokardio- 
graphische Studien zeigten, die Systole des stenotischen Infundibulum verlängert ist und bis in die 
Ventrikeldiastole hineinreichen kann. Der Verdacht auf eine infundibuläre PST ergibt sich, wenn das 
Geräusch über dem 3.—4. ICR deutlich lauter ist als über dem 1. ICR, früher beginnt, mehr band- 
örmig ist und dem eines Ventrikelseptumdefektes ähnelt und wenn ferner ein frühsystolischer Click fehlt. 
Das Geräusch überdauert den A, stärker als beim VSD (S. 105). Stets denke man an die häufigere Kom- 
bination mit einem Ventrikelseptumdefekt (VSD + PST, azyanotischer Fallot), die jedoch bei fehlender 
Zyanose schwer von einer isolierten infundibulären PST zu unterscheiden ist (Röntgenbilder dv. u. sr., 
Amylnitrittest, intrakardiale Phonokardiographie, Angiokardiographie). Von einer zyanotischen Tetra- 
ogie von Fallot unterscheidet sich die isolierte infundibuläre PST phonokardiographisch dadurch, daß 
bei deutlichen RVH-Zeichen im EKG der 2. Herzton registrierbar und breit gespalten ist, das Geräusch 
über den A, hinausreicht und ein spätsystolisches Maximum aufweist. Nur bei leichteren Formen liegt 
das Maximum in der Mesosystole; der 2. Herzton ist aber immer noch gespalten, was bei der zyano- 
ischen Tetralogie nur ausnahmsweise vorkommt. 


Bei den peripheren Pulmonalstenosen hängt das Geräusch von der Lokalisation und Schwere 
der Stenose ab. Bei leichten Einengungen kann es fehlen oder mehr einen funktionellen Charakter 
haben. Lauter wird es bei schwereren Stenosen oder wenn durch Kombination mit einem Septumdefekt 
oder offenen Ductus Botalli der Durchfluß erhöht ist. Das Geräusch einer Stenose des Pulmonalstam- 
mes ist von dem einer Klappenstenose nicht zu unterscheiden. Ein betonter P, sowie das Fehlen einer 
vermehrten Spaltung des 2. Tones und eines Clicks sprechen für eine periphere PST, auf dem Röntgen- 
bild eine fehlende Vergrößerung des Pulmonalsegmentes (Thrower u. M.). Liegt die Stenose an der 
Pulmonalisbifurkation oder im linken Hauptast, so ist das Geräusch über dem 2. ICR links lokalisiert 
und zur linken Axilla und zum Rücken fortgeleitet (Lawrence u. M.). Ein systolisches Geräusch über 
dem 2. ICR rechts deutet auf eine Einengung im zentralen Abschnitt des rechten Hauptastes. Bei 
bilateralen Stenosen der peripheren Abschnitte der Hauptäste oder bei multiplen Stenosen können 
systolische oder kontinuierliche systolo-diastolische Geräusche über den Lungen gefunden werden 
(DD 8. 203). Ein diastolischer Geräuschanteil weist auf eine periphere Lage der Stenose hin oder auf 
eine Dilatation proximal der Stenose bei hohem Druckgradienten (zentrale Hypertension) bzw. ver- 
mehrtem Durchfluß (zusätzliches Shuntvolumen). Das EKG ist normal, sofern der Druck im rechten 
Ventrikel nicht wesentlich erhöht ist. In den meisten Fällen wird man erst durch den Herzkatheteris- 
mus (zentrale Druckerhöhung, charakteristische Kurvenform, Hoffmann u. M.), die gezielte Angio- 
kardiographie und intravasale Phonokardiographie zur Diagnose kommen. 


Das Geräusch einer Bilogie entspricht dem einer leichten Pulmonalstenose. Der 2. Herzton ist jedoch 
bei der Bilogie breiter gespalten und P, nicht abgeschwächt. Ein inkompletter Rechtsschenkelblock 
weist auf die Diagnose hin. Nach operativer Behebung der PST erhöht sich der Links-Rechts-Shunt, 
und es kommt zum Bilde eines reinen Vorhofseptumdefektes (Abb. 81). Das Geräusch der Trilogie 
entspricht dem einer schweren PST; in schweren Fällen mit vermindertem Pulmonaldurchfluß wird es 
sehr leise. 


Differentialdiagnose 


Eine PST kommt differentialdiagnostisch vor allem bei azyanotischen, aber auch bei zeitweise oder 
dauernd zyanotischen Kindern in Betracht. Zur Zyanose führen nur schwere Formen (Sgl., KIKi) 
mit verminderter Lungendurchblutung (Trilogie, S. 31) oder Formen mit Rechtsinsuffizienz (S. 108) 
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und Re-Li-Shunt über ein offenes Foramen ovale (Säuglingsalter). Über die Differentialdiagnose 

zyanotischer Anomalien mit verminderter Lungengefäßzeichnung s. $. 275, 313. Bei fehlender Zyanose 
durchläuft die Differentialdiagnose folgende Stufen: 

1. Ausschluß einer Linksbelastung: Wenn dv-Herzgröße, Lungengefäßzeichnung und EKG normal 
sind, DD einer leichten oder mittelgradigen Druckbelastung (AST/ISTA) oder leichten Volumen- 
belastung (VSD I, DB I). Bei mittelgradiger Herzvergrößerung spricht ein normales EKG bei Kin- 
dern für eine Linksbelastung. Y 

. Ausschluß einer alleinigen (ASD/FM) oder kombinierten (Bilogie) rechtsseitigen Volumen- 
belastung. } 

3. Ausschluß einer anderen rechtsseitigen Druckbelastung (primäre pulmonale Hypertension). 


157 


. Erkennung der Kombinationen, vor allem mit einem VSD oder seltener mit einem DB/AST, 
also einer zusätzlichen Linksbelastung (kombinierte Re/Li-Belastung). 


HR 


. Differenzierung der einzelnen Formen der PST. 


ou 


. AST/ISTA — VSD I/DBI. Wesentlich für die DD sind: Geräuschlokalisation und -form, Gefäßband, Größe des 
linken Vorhofs, Schräg- und Seitenbilder. 

Leicht auszuschließen sind: 

DBI: typisches systolo-diastolisches Maschinengeräusch im 1.—2. ICR li., großer linker Vorhof, große Aorta mit 
Aortenknopf. 

VSDI: scharfes, holosystolisches, frühbeginnendes, bandförmiges Geräusch und Schwirren im 3.—4. ICR Hi. para- 
sternal; großer linker Vorhof, normale Aorta. 

ISTA: klinisch: fehlender Femoralispuls, prästenotische Hypertonie, meso-telesystolisches leiseres Geräusch mit 
spätsystolischem Maximum, evtl. 2. Ton überdauernd. Rö: Epsilon-, Lian-Zeichen. 

AST: kommt in Betracht bei normalgroßem Herzen (Abb. 105, 8. 182), bei verlängertem Spitzenbereich mit er- 
haltener Taille (Abb. 234 u. 236) und bei mittelständigem, normalgroßem Herzen mit tiefer Taille (DD: 
Mesokardie + PST, Abb. 77, 209). Bei Verlängerung der rechten Einflußbahn infolge PST kann, beson- 
ders bei Zwerchfelltiefstand, die Taille erhalten und die Pulmonalisprominenz nicht sichtbar sein. Bei 
Mesokardie Pulmonalis und Infundibulum nach rechts verlagert, Aorta asc. am Gefäßband rechts promi- 
nierend wie bei hämodynamischer Rechtsrotation infolge Linksbelastung. 


Rö: AST: Aorta asc. dilatiert, elongiert, rechts vorspringend (DD Mesokardie), verstärkte Aorten- 
impression und -pulsationen (Abb. 236). 

: A. pulmonalis nach kranial verlagert, Pulmonalisprominenz +, evtl. linker Hauptast dila- 
tiert, verstärkte Pulmonalispulsationen (Abb. 234). 


dorsoventral PST 


| AST: linker Bogen vermehrt: gerundet, linker Ventrikel überragt WS. Aorta asc. prominiert 
schräglinks (Abb. 105, 29). 
| PST: rechter Bogen normal oder verlängert, stärker gekrümmt (Abb. 26). 

| AST: Herzbucht erhalten, deutlicher Winkel der Aorten- zur Ventrikelachse (Abb. 41, 47). 
schrägrechts | PST: Herzbucht ausgefüllt durch poststenotisch dilatierten Pulmonalstamm (Abb. 39, 47). 


Winkel zwischen Aorta asc. und Ventrikelachse flacher bis aufgehoben. 


AST: Normaler oder freier vorderer Thorax-Zwerchfell-Winkel, evtl. Cavadreieck überlagert, Retro- 
kardialraum eingeengt (Abb. 20a). 
orderer Thorax-Zwerchfell-Winkel ausgefüllt, Kontaktfläche mit vorderer Thoraxwand ver- 
längert (Abb. 19a). 
Für die Aortenstenose spricht ein weit in die Karotiden fortgeleitetes Schwirren mit typischem Sägezahntyp und 
tiefem anakrotem Knoten der Pulskurve und bei mittelschweren Fällen ein einheitlicher 2. Ton sowie ein Geräusch, 
das vor dem A, endet (Abb. 72). 
. ASD/FM: Wesentlich für die DD sind: EKG, PKG und Schrägbilder. Schwieriger sind nur die leichteren Grade einer 
Druck- und Volumenbelastung voneinander zu differenzieren. 
EKG: IRSB, Rechtsverspätung stark, 40—90 msec (Abb. 70). 
PKG: P, verspätet, aber nicht abgeschwächt, Spaltung fixiert (Abb. 72, 97), Geräusch protomesosystolisch, 
weich, häufig apikales Diastolieum. 
Rö: ASD: Lungengefäßzeichnung vermehrt, rechter Vorhof ve 
sichtbar, dann nur verlängerte Kontur), Herztaille 
dorsoventral bogig-flach, frühe Rotation im UZS (Abb. 90, 91). 
PST: Lungengefäßzeichnung normal bis leicht vermindert, Herztaille erhalten oder verstrichen, 
Pulmonalisprominenz — nach kranial verlängert (Abb. 74, 77). 


seitlich 


| PST: 


Io} 


Bert (evtl. wegen Linksrotation nicht 
rstrichen, Pulmonalisprominenz lang- 


3 
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ASD: Infundibulum-Pulmonalis-Region in weitem, einheitlichem Bogen ausladend, Winkel zwischen 
= | Aorten- und Ventrikelachse aufgehoben (Abb. 38). 
schrägrechts | pgrp, Infundibulumregion weniger ausladend, Pulmonalisprominenz deutlicher, intervenöse Por- 
| tion des rechten Vorhofs weniger ausgebuchtet (Abb. 39). 
ASD: Dilatierter rechter Ventrikel oder Vorhof weit nach rechts reichend, hohe Bucht, Verdrängung 
ch der linken Herzhöhlen nach hinten bzw. links (Abb. 25, 27). 
schräglinks | PT; Rechter Ventrikel mehr gekrümmt als ausladend, tiefere Bucht oder normale, relstiv fache 
vordere Kontur (Abb. 25, 26). 
ASD: Vordere Kontur weit nach kranial reichend, vorderer Thorax-Zwerchfell-Winkel aus- 
| gefüllt, evtl. Verdrängung der linken Herzhöhlen und Einengung des Retrokardialraumes 
seitlich (Abb. 19b). 
PST: Vordere Kontur nicht so weit nach kranial reichend, vorderer Thorax-Zwerchfell-Winkel evtl. 


aufgehellt (Abb. 19a). 

Die Bilogie ähnelt, je nach ihrer Hämodynamik, mehr einem ASD oder einer PST. Auskultatorisch imponiert ein 
PST-Geräusch; im PKG kontrastiert das kürzere, den A, weniger überragende Spindelgeräusch mit dem stärker 
verspäteten und nicht abgeschwächten P,. Röntgenologisch sprechen ein großer rechter Vorhof (sl!) und eine 
starke (aneurysmatische) Erweiterung der Pulmonalarterie für eine Bilogie, im EKG ein IRSB, evtl. mit leichter 
RVH (trotz bis in die Peripherie leicht vermehrter Lungengefäßzeichnung). 


3. Primäre pulmonale Hypertension: Siehe auch $. 276: 
Rö: _ Lungenperipherie hell; „amputierter“, spitzkonischer linker Hilus; 
tionen. 
PKG: 2. Herzton eng gespalten oder pathologisch einheitlich. P, stark akzentuiert, nur bei Herzinsuffizienz leiser. 
Pulmonalinsuffizienzgeräusch. 


4. Kombination mit VSD/DB — AST: Wesentlich für die DD sind: Zeichen kombinierter Belastung (Rö, EKG), ver- 
mehrte Lungengefäßzeichnung (VSD/DB) und Vergrößerung des linken Vorhofs (VSD/DB), Infundibulumregion 
(infund. PST + VSD), Geräuschlokalisation und -form und 2. Herzton. 

EKG: RVH + LVHoder RVH + Belastung des li. Vorhofs oder bei starker RVH Q-Zacken in V, von 0,1-—0,2 mV. 
AQRS bei Kindern unter 3 Jahren + 60° oder weniger, Rotation des frontalen Vektors im GUZS. Frontal 
und horizontal breite QRS-Schlinge mit frühen linkstypischen und späten rechtstypischen Vektoren. Ab- 
rupte frühe ÜZ: hohes R in V,, tiefes $ in V,. 

VSD + PST (8. 265ff.): 

Rö:  Lungengefäßzeichnung leicht vermehrt bis normal, bei noch größerem Li-Re-Shunt großes Herz mit großem 
linken Vorhof. Bei infund. PST (azyanotischer Fallot) tiefe Taille mit noch erweitertem oder gut sichtbarem 
linkem Pulmonalast. Herz normal groß: kein Shunt oder Re-Li-Shunt. Mit abnehmendem Shunt im SLD 
beide Bögen weniger ausladend, Herz kleiner, Buchten tiefer, evtl. Infundibulumzwickel (Abb. 162). Im 
SRD bei frontal tiefer Taille Pulmonalis noch prominent (Abb. 155, 156), Infundibulumenge mit auffallend 
flacher Kontur. 

Systolisches Geräusch mit proto- bis mesosystolischem Maximum, vor oder mit dem 2. Ton endend. 2. Ton 

verstärkt gespalten (VSD + PST bis 0,07”, azyan. Fallot 0,07—0,12”), P, abgeschwächt. 

Die Differenzierung kann schwierig und nur mit Hilfe des intrakardialen Phonokardiogramms (getrennte Aufnahme 

des VSD- und PST-Geräusches), des Amylnitrittestes oder des Angiokardiogramms möglich sein, besonders wenn 

die Situation balanciert, die Lungengefäßzeichnung annähernd normal und die Linksbelastungszeichen diskret sind. 

PST + DB: Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. Typisches systolo-diastolisches Geräusch. Sehr große linke 

Herzhöhlen trotz Rechtsbelastung im EKG (Abb. 139). 

PST + AST: Lungengefäßzeichnung vermehrt. Hebender Spitzenstoß. Geräuschmaximum rechts parasternal früher 

als links, A, rechts gut differenzierbar, links vom Geräusch überlagert; mesodiastolisches Geräusch (Nadas). 


. pulmonalis weit, keine Eigenpulsa- 


PKG: 


5. Formen der Pulmonalstenose: 


Sitz der Stenose 


Valvuläre PST 


Infundibuläre PST 
selten isoliert, 
meist + VSD 
(azyanot. oder 
zyanot. Fallot) 


Röntgenbild 


Dilatation des Pulmonalstammes und linken 
Pulmonalastes mit vermehrten Eigenpulsa- 
tionen, am re. Hilus keine Pulsationen. Pul- 
monalisprominenz +, verstrichene Herz- 
taille. 

Pulmonalisdilatation und -prominenz meist 
fehlend, keine Eigenpulsationen, Rö dv, sr, 
stl: Je nach Ausdehnung der Stenose Ein- 
kerbung/Aufhellung/flache Kontur des kra- 
nialen li. Kammerbogens oder verstrichene 
bis tiefe Herztaille (DD: Fallot). 

3. Kammer: Herztaille verstrichen/leicht 
prominent. 


Phonokardiogramm 


2. Ton gespalten, P, abgeschwächt. Geräusch 
bis A, oder über A, hinaus. Frühsystol. 
Click, Schwirren bis ins Jugulum. 


2. Ton stärker gespalten (bis 0,07 oder 0,09”). 
Systol. Geräusch früher einsetzend, meso- 
bis spätsystol. Maximum, Pet. max. tiefer, 
frühsystol. Click fehlt, Schwirren im Jugu- 
lum schwach bis fehlend. 
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Sitz der Stenose Röntgenbild Phonokardiogramm 

Periphere PST, Stamm: A. pulmonalis nicht dilatiert Geräusch: fehlend/funktionell/wie Klappenstenose, 
2. Ton normal, kein frühsystol. Click. 

Hauptäste einseitig: Lungengefäßzeichnung reduziert Stenose li. Hauptast/Bifurkation: 
Geräusch ]i. parasternal. 

multipel beidseitig: Pulmonalstamm evtl. dilatiert. Stenose re. Hauptast: Geräusch re. parasternal 


Stenose weiter peripher: systol. oder 
systolodiastol. Geräusch. 
Multiple Stenosen ganz peripher: Kein Geräusch. 


Prognose, Operationsindikation: Die mittlere Lebenserwartung der Patienten mit Pulmonalstenose 
beträgt 21 Jahre, doch können leichte und selbst mittelschwere Fälle ein hohes Alter erreichen (Taus- 
sig). Nach Keith stirbt die Hälfte der Kinder mit schwerer PST im 1. Lebensjahr, meist in den ersten 
6 Monaten. Die überlebenden schweren Fälle sterben überwiegend im 2. und 3. Lebensjahrzehnt an 
Herzinsuffizienz (Abraham und Wood). Jenseits der Säuglingszeit muß man während der Wachs- 
tumsschübe, in der Pubertät und in Phasen zunehmender körperlicher Belastung (Spiel, Sport) mit 
einer Verschlechterung rechnen. Die Kinder müssen während dieser Zeitabschnitte und bis sie aus- 
gewachsen sind sorgfältig beobachtet werden (Taussig). Eine Operation (Valvulotomie unter direkter 
Sicht, Hypothermie) ist indiziert bei schwerer PST (RV-Druck über 100 mm Hg, Druckgradient über 
70 mm Hg), Fortschreiten der röntgenologischen und elektrokardiographischen Zeichen und Einsetzen 
von klinischen Symptomen (auch bei Druckgradient unter 70 mm Hg). Es ist ratsam, im Kindesalter 
zu operieren, damit der Klappenring nicht hypoplastisch bleibt (Bircks u. Augath) und es nicht zur 
Fibrosierung mit sekundärer Stenose des Infundibulum kommt. Vor der Operation muß geklärt sein, 
ob der rechte Ausflußtrakt eingeengt und ein Septumdefekt kombiniert und wie groß der rechte Ven- 
trikel ist, weil von diesen Befunden das operative Vorgehen (extrakorporaler Kreislauf, Ventrikulo- 
tomie) abhängt. Die Unterscheidung einer leichten (RV-Druck bis 70 mm-Hg) von einer mittelgradigen 
(RV-Druck bis 100 mm Hg) Pulmonalstenose ist oft nur durch den Herzkatheterismus möglich. Da 
bei kleinen Kindern mit dem Katheter eine kombinierte Infundibulumstenose schwierig auszuschließen 
ist, muß bei Verdacht (typische oder zweifelhafte Druckkurven) eine Serienangiokardiographie der 
infundibulären Region durchgeführt werden (Künzler u. Schad). Diese läßt außerdem die wichtige 
Kombination einer Infundibulumstenose mit einem VSD erkennen (S. 265). 


Beschwerden (Belastungsdyspnoe, -zyanose, Dystrophie) treten relativ spät auf und können sogar bei einem Viertel 
der schweren Fälle fehlen (Keith u. M.) oder erst die präterminale Phase (Herzinsuffizienz) einleiten. Ruhedyspnoe 
und -zyanose weisen auf eine schwere PST bzw. TrF hin. Alarmierende Zeichen sind Lebervergrößerung und -pulsa- 
tionen, seltener paroxysmale Dyspnoe oder anoxämische Anfälle. Röntgen- und EKG-Zeichen gehen den Beschwerden 
voraus. Beim Säugling achte man in monatlichen Kontrollen besonders auf die Herzgröße, da diese sehr 
rasch zunehmen und das Herz plötzlich insuffizient werden kann. Bei älteren Kindern ändert sich die Herzgröße 
nur langsam, so daß man mehr auf das Fortschreiten der EKG-Veränderungen achten muß. Dringend ist die Ope- 
ration, wenn das Herz, insb. der rechte Vorhof (Trikuspidalinsuffizienz), größer wird und stärker nach links rotiert 
und die RVH-Zeichen sowie die T-Negativität nach links präkordial zunehmen. Je stärker die Rückbildungsstörungen 
im EKG sind, um so größer wird das Operationsrisiko. Dieses ist auch durch eine Herzinsuffizienz belastet. Trotzdem 
sollnach Taussig ein Säugling mit beginnender Herzinsuffizienz rasch operiert werden. In der Neugeborenenzeit soll 
man bei Herzinsuffizienz digitalisieren, wodurch oft eine Monate bis Jahre anhaltende Besserung erzielt wird. Tritt 
auf Digitalis keine Besserung ein oder bleibt über das 1. Jahr hinaus eine Zyanose bestehen, so soll operiert werden. 
Bei transarterieller Valvulotomie (Swan, 1953) sinkt der rechtsventrikuläre Druck im Mittel stärker (Hanson 
u. M.) als bei transventrikulärem Vorgehen (Brock, 1950). Die Trilogie kann in einer Sitzung komplett korrigiert 
werden (multiple inflow occlusion, Swan u. M.). Bei kleiner rechter Kammer mit geringem Fassungsvermögen wird 
mancherorts (Brom, Senning, Gross) zunächst nur die Valvulotomie durchgeführt und FO/ASD als Sicherheits- 
ventil gegen eine plötzliche Rechtsüberlastung belassen. Der Re-Li-Shunt geht dann zurück und die O,-Sättigung 
steigt an. Liegt andererseits ein großer ASD mit Li-Re-Shunt vor (Bilogie), so steht dieser bei der Operation im Vorder- 
grund und die PST kann nur relativ sein (erhöhter Durchfluß). Die Operationsmortalität beträgt z. Z. bei valvulärer 
PST etwa 2(—4)%, bei Trilogie bis 7%, und bei infundibulärer PST (Operation am offenen Herzen) 10—15%. Nach 
Beseitigung der Stenose sinkt der Druckgradient, Hypertrophie und Rotation des Herzens gehen zurück (Abb. 77). 
Im EKG bilden sich die RVH-Zeichen weitgehend zurück. ÄQRS und ÄT rücken wieder in den Normbereich. Die 
Rückbildung setzt relativ rasch ein, braucht aber ein Jahr oder länger, bis sie ihr Maximum erreicht (Landtmann). 
Im PKG tritt der P, wieder auf bzw. nimmt an Intensität zu, die Spaltung des 2. Tones ab. Das Geräusch wird mehr 
frühsystolisch, sein Charakter mehr akzidentell. Bleibt das Spindelgeräusch erhalten und der 2. Ton einheitlich, so 
Operationsresultat nicht gut. Als Folge einer leichten Pulmonalinsuffizienz kann ein leises protodiastolisches 
Geräusch auftreten (Hanson u. M.). 
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Abb. 74. J. M., 4*/5 J., 52820. 


Rö: Herzbreite in der Norm (a), Pulmonalsegment steilgestellt und leicht prominent, normale Lungendurchblutung. 
Im AKG (b) normal breiter rechter Ventrikel, Ausflußbahn leicht verlängert, keine Rotation: Infundibulumverlauf 
leicht schräg von rechts unten nach links oben. Pulmonalstamm poststenotisch dilatiert, auch auf dem Seitenbild (e). 
EKG: EA: ÄQRS + 125°, Rückbildungsstörung rechts. BWA: oUP in V, — 0,028”, Diff. V,—V, = 0,0”. 8, — 0,6mV, 
ÜZ in V,. q jedoch in V,, T positiv. Q zeigt im Gegensatz zur ÜZ keine Rotation, so daß S, nicht unbedingt Ausdruck 
einer Rotation, sondern eher einer RVH. D.: Leichte RVH (Rechtstyp, leichte Rechtsverspätung, tiefes S,, posi- 
tives T,). 

PKG: (Pu) Weite Spaltung des 2. Tones von 0,06—0,075”. P, vorhanden, aber abgeschwächt. Spindelförmiges holo- 
‚stolisches Geräusch mit Maximum in Systolenmitte, Ende mit A,, Pet. max. über Pulmonalis. Frühsystolischer 
Click, auf Pulmonalisdilatation deutend. D.: Leichte PST. 


DD: Gegen ASD und rechtsseitige Volumenbelastung sprechen kleines Herz mit normaler Lungendurchblutung, 
fehlende Zeichen der Volumenbelastung im EKG und Geräuschform sowie Abschwächung des P,. 


Diagnose: Leichte Pulmonalklappenstenose (RV 70/0 mm Hg, PA 25/8 mm Hg). 
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Abb. 75. U. M., 7%, J., 83/61 (S). 


Rö: Nicht verbreitertes Herz, Pulmonalsegment nach 
kranial verlängert, kräftige Hili durch ektatische zen- 
trale Pulmonalgefäße, Lungendurchblutung normal (a). 
Im SLD (b) normal großer linker Ventrikel, rechte 
Kontur verstärkt bogig nach rechts und kranialreichend, 
transparent: Rechter Vorhof randbildend. Im SRD (ce, 
wenig gedreht) linke Kontur durch rechten Ventrikel 
gebildet, wenig nach links reichend, Spitzenbereich etwas 
verlängert, leichte Prominenz des Pulmonalbogens, ein- 
heitliche Achse von Aorta bis Herzspitze infolge Rotation 
im UZS. 

DD: Röntgenologisch Rotation im UZS, leichte Rechts- 
belastung, Lungendurchblutung normal: Leichte PST, 
Bilogie. EKG und PKG weisen in gleicher Richtung. 
(EKG: EA: ÄQRS + 104°, keine Zeichen der R 
PKG: Hochfrequentes holosystolisches Spindelgeräusc] 
mit mesosystolischem Maximum. 2. Ton 0,04” gespal- 
ten, P, nicht abgeschwächt.) 

Diagnose: Leichte Pulmonalklappenstenose (RV 
Hg, PA 18/7 mm Hg). 


/ömm 


Zu Abb. 74 
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Abb. 76. H. M., 13/,, J., 53108. 


Rö: Herz nach beiden Seiten vergrößert mit flacher Taille und hoch hinaufreichendem Pulmonalbogen, helle Lungen- 
felder (a). Im SLD (d) starkes Überragen des linken Ventrikels über die Wirbelsäule, verstärkt bogige rechte Kontur 
mit mittelhoher Bucht: RVH mit starker Linksrotation, deshalb rechter Ventrikel auf (a) randbildend. Im SRD (e) 
linke Kontur weit nach kranial und links reichend, breiter Kontakt mit Brustwand (rechter Ventrikel vergrößert), 
leicht prominenter Pulmonalbogen, Retrokard ausgefüllt (rechter Vorhof vergrößert). D.: Starke rechtsseitige Druck- 
belastung und Linksrotation, Infundibulum vorhanden: PST/Trilogie. Im AKG Vergrößerung des rechten Vorhofs 
und Ventrikels, starke Linksrotation:: links randbildendes Infundibulum (b). Verlagerung der Spitze aus dem Zwerch- 
fellwinkel heraus nach hinten (ec), Steilstellung des Septum und Verdrängung der linken Herzpartien nach hinten. 
Eiform des hypertrophischen und dilatierten rechten Ventrikels, stenosierte Pulmonalklappen und poststenotische 
Dilatation. 

EKG: EA: P dextrocardiale (bis cardiale), ÄQRS + 120° (spät + 170°), Rückbildungsstörung rechts. BWA: Große 
R-Zacken rechts von 4,5—5 mV mit VSR’-Form, tief negative T-Wellen bis zum linken Präkordium. R-Zacke links nur 
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Zu Abb. 76 


0,3 mV. Umgekehrte R/S-Relationen, ÜZ umgekehrt und erst in V,. D.: Starke RVH mit ekg. LV-Hypoplasie, Rück- 
bildungsstörung und Vorhofüberlastung rechts, extreme Linksrotation. 

PKG: (Pu) Abnorm kräftiger, eng gespaltener 1. Ton, einheitlicher 2. Ton, nur leises systolisches Crescendogeräusch 
mit spätem Maximum, fraglich A, überdauernd. 

DD: Extreme PST — Trilogie — Tetralogie — Pseudotruncus. Ausgefüllte Taille und Pulmonalisprominenz (a, e) 
bei starker Linksrotation sprechen gegen Tetralogie/Pseudotruncus und für PST/Trilogie; desgleichen im EKG 
erhebliche Druckbelastung im rechten Ventrikel über Systemdruck und starke Rückbildungsstörung. Für Trilogie: 
Zyanose. PKG im Einklang mit extremer PST (geringe Intensität, spätes Maximum des Geräusches, P, fehlend. 
eliekähnlicher 1. Ton). 


Diagnose: Trilogie von Fallot (mit schwerer PST, RV 170/0 mm Hg). 
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Abb. 77. D. B., 8 J., 55139. 


Rö: Präoperativ (a—c): Median gestelltes, nicht verbreitertes Herz (HLQ = 0,5): Mesokardie (a). Gefäßband breit 
mit rechtsverlagerter Aorta asc. infolge leichter Dextroversio. Das steile, verlängerte und prominente Pulmonal- 
segment spricht bei normaler Lungengefäßzeichnung für eine poststenotische Dilatation. AKG: Trotz normaler Herz- 
breite nimmt das Dextrogramm einen größeren Teil der Vorderfläche des Herzens ein (b). Das Ventrikelseptum ver- 
läuft trotz Mesokardie in normaler Richtung. da eine Linksrotatien (UZS) besteht; deshalb Steilstellung des Infundi- 
bulum. Das Seitenbild (c) zeigt in später Systole die Pulmonalklappenverengung und die funktionelle Einengung des 
Infundibulum infolge Hypertrophie (enddiastolisch keine Einengung mehr). 


Postoperativ (d, e): Bei gleichem Querdurchmesser des Herzens (d) Rückbildung der Rotation im UZS, so daß die 
primäre Lageanomalie (leichte Dextroversio-Mesoversio) sichtbar wird: Ventrikelseptum am linken Wirbelsäulen- 
rand (normalerweise hier Vorhof-Kammergrenze!), Infundibulumverlauf flacher als normal von rechts unten nach 
links oben. Der basale Anteil der rechten Kammer überlagert größtenteils den rechten Vorhof (Vorhof-Kammer- 
Grenze rechts vom rechten Wirbelsäulenrand, AV-Ebene in Aufsicht getroffen). Auf dem Seitenbild (e) AV-Ebene 
entsprechend fast orthograd getroffen. Systolisch annähernd normale Verengung des Infundibulum, da Infundibulum- 
hypertrophie zurückgegangen. 


DD: Röntgenologisch weisen die Mesokardie (häufig bei PST) und die deutliche Pulmonalisprominenz bei normaler 
Lungengefäßzeichnung auf eine rechtsseitige Druckbelastung bzw. Pulmonalstenose. 


Diagnose: Schwere Pulmonalklappenstenose (präoperativ vermindertes Herzminutenvolumen) bei Mesokardie. Post- 
operativ nach Rückbildung der Linksrotation typische Lageverhältnisse einer Mesokardie (leichteste Dextroversio 
eordis) (präoperativ RV 180/0, PA 20/10 mm Hg — postoperativ RV 23/0. PA 12/2). Operation: Prof. Dr. M. Grob. 
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Präoperativ Postoperativ 


Zu Abb. 77 
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Zu Abb. 77, s. auch $. 122, 123. 


EKG: Präoperativ (oben): EA: P in I-IH positiv, ÄQRS + 105° (spät + 185°), ST links erhöht, rechts gesenkt, 
ÄT 40—45°. BWA: Rechts großes R (2,5 mV) mit ganz kleinem S, auch in V,, vorwiegend positiver Ausschlag. oUP 
in V, = 0,044”, Diff. V—V, = +0,01”, tiefes S, (Druckerhöhung rechts). Q nur in V,, (wäre bei Mesoversio noch weiter 
rechts als normalerweise zu erwarten: Verdacht auf Rotation im UZS). Umgekehrte R/S-Relationen, ÜZ zwischen V, 
und V, und R, = 0,7 mV deuten auf eine die Stärke des linken Ventrikels überwiegende RVH mit ekg. LV-Hypoplasie. 
(Das kleine R, allein könnte bei der Mesoversio auch rein lagebedingt sein, nicht aber die übrigen Befunde.) 


Postoperatiy (unten): Linksverschiebung von ÄQRS, Rückgang der Rotation im UZS, der RVH und der ekg. LV- 
Hypoplasie. Vorhofbelastung links (P-sinistrocardiale) als Ausdruck der Adaptation an die stärkere linksseitige 
Volumenbelastung. Auftreten eines IRSB rechts präkordial, der im weiteren Verlauf wieder verschwindet. Die Zunahme 
der R-Amplituden links trotz stärkerer Mesoversio (siehe AKG) bestätigt die effektive präoperative LV-Hypoplasie. 


PKG (Pu): Präoperativ: 1. Ton ganz eng gespalten mit clickartiger Komponente. Lautes systolisches Geräusch (Pet. 
max, an Pu.) mit langem Crescendoanteil (leiser Beginn). Maximum erst zur Zeit des A,, der völlig überlagert ist, 
Deerescendoanteil überdauert 2. Ton (Papierdrachenform des Systolicum). Zeitliche Mar rung durch Karotispuls: 
Nach Inzisur kein P,, charakteristisch für schwere PST. 


Postoperativ: Vorverlagerung des leiser gewordenen Geräusches mit kurzem Crescendoanteil, physiologische Spaltung 
des 2. Tones mit deutlichem P,. 
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Abb. 78. D. W., 28/15 J.. 59126. 


Rö: Normale Herzgröße (a), aber unscharfe Begrenzung des Pulmonalsegmentes: flauer Hilus links, da der dilatierte 
linke Pulmonalast diesen überlagert (b). Periphere Lungengefäßzeichnung normal. Vergrößerung des rechten Ven- 
trikels und Rotation im UZS (Infundibulumverlauf!). 


Diagnose: Pulmonalklappenstenose (mittelschwer: RV 80/0 mm Hg, PA 20/5 mm Hg, Geräusch bis A,, Spaltung des 
2. Tones 0,06”). 


Abb. 79. M. D., 2/1» und 6/15 J., 71578 (B). 


Rö: Mit 2 Mon. (a) leicht linksverbreitertes Herz von uncharakteristischer Konfiguration. Gefäßband unauffällig, 
rechts von Thymusschatten überlagert. Mit 4 Mon. (nicht abgebildet) erstmalig Pulmonalsegment sichtbar. Mit 6 Mon. 
(b) prominenter, unregelmäßig begrenzter Pulmonalbogen, Herz breit aufliegend, Spitze gerundet, Lungendurch- 
blutung normal. 


Diagnose: Pulmonalklappenstenose mit Entwicklung einer poststenotischen Dilatation. 
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Abb. 80. L. M., 16 J., 55898. 


Rö: Schmaler Thorax mit schmalem, mittelständigem Herzen. Verlängerter, prominenter Pulmonalbogen mit erwei- 
tertem linken Hauptast, normale Lungendurchblutung (a). Im AKG (b) starke poststenotische Dilatation, bis zu den 
hilusnahen Pulmonalgefäßen reichend ; leichte Rotation im UZS, Infundibulum noch ganz innerhalb des Herzschattens. 


DD: Das nicht vergrößerte Herz mit Pulmonalprominenz und normaler Lungendurchblutung spricht für Druck- 
belastung rechts, wohl PST. EKG und PKG weisen in gleicher Richtung (EKG: ÄQRS + 150°, oUP in V, = 0,03", 
Diff. V—V; = + 0,007”, RB, mV, ÜZ in V,. q erst in V,. Rotation im UZS. PKG: 2. Ton 0,065 gespalten, 
frühsystolischer Click, holosystolisches Geräusch, A, leicht überdauernd). 


Diagnose: Pulmonalklappenstenose (RV 110/0 mm Hg, PA 25/5 mm Hg). 


Abb. 81. R.C., 51/1, J., 53445. 


Rö: Leicht vergrößertes Herz, Pulmonalisprominenz, Lungendurchblutung leicht vermindert (a). Im AKG (b) leichte 
Verlängerung der Ein- und Ausflußbahn, poststenotische Dilatation, periphere Pulmonalisäste zart. 
EKG: EA: ÄQRS + 35° (spät + 85°), P und PR normal. BWA: normal bis auf Aufsplitterung von S,. 


PKG: (Pu — Pct. max.) Spaltung des 2. Tones schwankend 0.04—0,055”, P, von gleicher Amplitude wie A,. Holo- 
systolisches Spindelgeräusch bis A, reichend. 

DD: Vitium mit geringer hämodynamischer Auswirkung (EKG). Verstärkte Spaltung des 2. Tones: ASD oder leichte 
PST. Geräuschmaximum in Systolenmitte: leichte PST oder Bilogie. Rö: Deutliche Pulmonalisprominenz bei nor- 
malem rechtem Pulmonalast schließt ASD aus. 


Diagnose: Leichte Pulmonalklappenstenose (RV 60/0 mm Hg, PA 30/10 mm Hg, kein Links-Rechts-Shunt auf Vor- 
hofebene). 

Nach Valvulotomie (unten): 

EKG: IRSB in V, sowie tiefes, breites S in V, (Volumenbelastung des rechten Ventrikels). 


PKG: Systolisches Geräusch wird flacher, Spaltung des 2. Tones bleibt bestehen (Volumenbelastung des rechten Ven- 
trikels). Nach Beseitigung der PST tritt rechtsseitige Volumenbelastung auf, d.h. ein Links-Rechts-Shunt über einen 
Vorhofseptumdefekt bei vorher „balancierter Bilogie“ 


in. en net nt 


Isolierte Pulmonalstenosen, Trilogie, Bilogie 127 


Abb. 81 
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Abb. 82 
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Abb. 82. H. S.,7 J., 58631. 


Rö: Frontal (a) Herz nicht verbreitert, linker Kammerbogen etwas bauchig, Taille verstrichen, normale Lungendurch- 
blutung. Seitlich (b) verlängerte Kontaktfläche mit Thoraxvorderwand, vorderer Herz-Zwerchfell-Winkel ausgefüllt, 
Cavadreieck frei (Rechtsbelastung). Schräglinks (e) rechte (RV) und linke Kontur leicht prominent, linker Ventrikel 
überragt leicht die Wirbelsäule (Rotation im UZS). Schrägrechts (f) Herz besonders in der Infundibulumregion ver- 
breitert, Retrokard noch frei (Rechtsbelastung). 


DD: Rechtsbelastung mit leichter Linksrotation, Volumenbelastung wegen normaler Lungendurchblutung ausgeschlos- 
sen. Druckbelastung! Im AKG (c, d) infundibuläre PST mit erweiterter 3. Kammer, die im obersten Abschnitt rand- 
bildend wird (Rotation im UZS); darunter auf frontalem, seitlichem und schräglinkem Bilde kleine Kerbe durch- 
scheinend. Die scheinbare Gefäßprominenz auf dem Seitenbilde entspricht der erweiterten 3. Kammer. 


Diagnose: Infundibuläre Pulmonalstenose. 


Intrakardiale Druckkurve: Im infundibulären Bereich Absinken des Druckes unter Pulmonalwerte (Venturi-Effekt). 
Druckgradient zwischen Infundibulum und rechter Kammer (RV 160/0 mm Hg). 


9 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 83. C. S., 10 J., 232 (B). 


Rö: Verbreitertes, aortal konfiguriertes Herz, Pulmonalissegment nicht sichtbar, Lungendurchblutung normal (a). 
Seitlich (b) großes Cavadreieck, linker Kammerbogen flach, vordere Bucht frei. 


DD: Das Seitenbild schließt eine stärkere Linksbelastung aus, wie sie das p.a. Bild vermuten ließe. Die tiefe Herz- 
bucht auf dem p.a. und Seitenbild sowie das Fehlen der poststenotischen Dilatation sprechen für infundibuläre PST. 
Im EKG Druckbelastung rechts, im PKG tiefsitzendes Pulmonalstenosegeräusch. 


Diagnose: Infundibuläre Pulmonalstenose (RV 170/0 mm Hg, PA 25/15 mm Hg). 


HH 
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Zu Abb. 84 
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Abb. $4. M. T., 89/15 J., 56090. 


Rö: Normal breites Herz mit gerundetem, verlän- 
gertem Kammerbogen, Taille verstrichen (a). Pul- 
monalbogen im obersten Abschnitt noch differen- 
zierbar, Lungendurchblutung leicht vermindert. Auf 
dem Seitenbild (nicht abgebildet, siehe c) freies 
Retrokard und vergrößerte Kontaktfläche mit der 
Thoraxwand. Im AKG (b, c) starke Hypertrophie 
und Verbreiterung des rechten Ventrikels, schlitz- 
förmige infundibuläre Stenose, ballonartig erwei- 
terte 3. Kammer. Letztere füllt die Taille aus, über- 
lagert den Pulmonalstamm. Linksrotation (UZS). 
3. Kammer nach vorne prominierend, die Thorax- 
wand berührend. 


EKG: EA: ÄQRS + 88°. BWA: R, = 1,5 mV, keine Rechtsverspätung. T flach bis V,, ÜZ V,—V,, q erst in V,. 
(Reine Druckbelastung rechts, Rotation im UZS.) 


PKG: Holosystolisches Spindelgeräusch, Pet. max. 3. ICR links, A, 0,05—0,06’ überdauernd, relativ frühes Geräusch- 
maximum. P, fehlend. 


DD: Rö: Volumenbelastung ausgeschlossen (Lungendurchblutung!). Das Seitenbild spricht gegen stärkere Links- 
belastung. Rechtsseitige Druckbelastung wahrscheinlich, im EKG bestätigt. PKG weist auf Infundibulumstenose. 


Diagnose: Infundibuläre Pulmonalstenose mit großer 3. Kammer (RV 160/0, PA 30/10 mm Hg). 


9* 
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Abb. 85 
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Abb. 85. M. S., 10 J., 59907. 


Rö: Herzspitze gehoben, verlängerter Kammerbogen, verstrichene Taille, Pulmonalis leicht prominent, Lungendurch- 
blutung vermehrt (a). Im SLD (c) überragt der linke Ventrikel flach die Wirbelsäule. An der vorderen Kontur des 
Gefäßbandes fällt die schräg nach kranial ziehende Prominenz auf, die, wie das AKG (b, d) zeigt, der aneurysmatischen 
poststenotischen Dilatation der A. pulmonalis entspricht. Klappenstenose mit Ejektionsstrahl und Wirbelbildung 
sichtbar. Infundibulum normal verlaufend, Einflußbahn verlängert, Klappenebene nach distal verlagert, Herz nach 
dorso-kranial gekippt, Taille durch dilatierte Pulmonalis und gehobenen linken Ventrikel ausgefüllt. 


EKG: Steiltyp, IRSB mit R’ von 1,4 mV in V, und tiefem S in V,. ÜZ nach links verlagert (Volumenbelastung des 
rechten Ventrikels mit kombinierter Druckbelastung). 


PKG: 2. Ton 0,08” gespalten, geringe Amplitude von P,. 1. Ton 0,02” gespalten mit verstärkter 2. Komponente. 
Holosystolisches Geräusch, Maximum 2. Systolenhälfte, knapp über A, reichend. 


DD: Im SLD Linksbelastung unwahrscheinlich, verstrichene Taille spricht dann für Rechtsbelastung. Im EKG rechts- 
seitige Volumenbelastung mit leichter Druckerhöhung. Im PKG auffallend breite Spaltung des 2. Tones. Bilogie 
wahrscheinlich. 


Diagnose: Bilogie von Fallot (RV 50/0, PA 25/5, LV 125/0 mm Hg. Minutenvolumen re/li = 2:1). 
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Abb. 86. L. H., 197, J., 55274. 


Rö: Beidseitig vergrößertes Herz, rechter Vorhof vergrößert, leicht prominente Herztaille (Überlagerung durch linken 
Pulmonalast), stark verminderte Lungendurehblutung (a). Im SLD (c) überragt der kleine linke Ventrikel die Wirbel- 
säule, stark bogige rechte Kontur mit Transparenz und hoher Bucht (entspricht rechtem Vorhof). Rotation im UZS, 
deshalb in (a) rechter Ventrikel randbildend. Großer rechter Vorhof, kleiner linker Ventrikel. Im SRD (d) Quer- 
verbreiterung, breite Kontaktfläche des vergrößerten rechten Ventrikels mit Thoraxwand. Retrokard ganz ausgefüllt, 
im kaudalen Teil vom rechten Vorhof. Im AKG starke RVH mit randbildendem rechtem Ventrikel (b), seitlich (e) 
Eiform des rechten Ventrikels, Spitze nach hinten verlagert, Steilstellung des Septum, breite Kontaktfläche mit 
Thoraxwand, sehr enge Klappenstenose, rechter Vorhof trotz Rotation weit nach hinten reichend. Frühlävogramm 
über ASD. 
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EKG: EA: AQRS + 160°, P dextrocardiale (P:PR = 1,0), QRS-Schleife im UZS. BWA: Hohe R-Zacken mit dis- 
kordanten T-Wellen bis V,, IRSB rechtspräkordial, R, = 0,6 mV, ÜZ umgekehrt in V,—V,, q in V,, nicht links prä- 
kordial (Vorhofbelastung rechts, starke RVH mit Rotation im UZS und ekg. LV-Hypoplasie). 


PKG: Leises holosystolisches Geräusch mit langem Crescendo und spätem Maximum. 2. Ton einheitlich bzw. P, 
nicht registrierbar. 


DD: Rö: starke Vergrößerung des rechten Vorhofs und Ventrikels und stark verminderte Lungendurchblutung = 
Druckbelastung rechts, Trilogie. Hierfür spricht auch das EKG. Linkshypoplasiezeichen und PKG könnten auch eine 
schwere Tetralogie oder Pseudotruncus bedeuten, aber das große Herz und extreme RVH sprechen dagegen. 


Diagnose: Hochgradige Trilogie von Fallot (RV 125/0 mm Hg). 
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Abb. 87. F.M., 12 J., 63054. 


Rö: Querverbreitertes Herz mit vorspringendem rechtem Vorhof, stark gerundetem Kammerbogen, verstrichener 
Taille und Pulmonalisprominenz. Lungendurchblutung leicht vermindert (a). Im AKG (b) rechter Ventrikel links 
randbildend, starke Rotation im UZS (Infundibulumverlauf!), poststenotische Pulmonalisdilatation. Seitlich (c) ei- 
förmiger, stark hypertrophischer rechter Ventrikel, Spitze nach hinten verlagert und gehoben, Septum nach dorsal 
gerichtet, Pulmonalklappenstenose, starke Hypertrophie der Vorderwand, Hebung des linken Ventrikels und Vorhofs, 
Cavadreieck schmal. 
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Zu Abb. 87 


EKG: EA: ÄQRS + 120°, starke ST-Senkung und T-Negativität rechts, linkstypisches P dextrocardiale. BWA: 
R, = 7mV, oUP in V, = 0,06”, Diff. V,—V, = 0,01”, ST-Senkung und T-Diskordanz bis V, reichend. R,noch 1,6 mV. 
q in V, noch vorhanden, keine ekg. LV-Hypoplasie. (Enorme Druckbelastung rechts, weit über Systemdruck, ohne 
schlechte Füllung des linken Ventrikels; Vorhofsbelastung rechts.) 


PKG: (Pu = Pet. max.) Lautes systolisches Crescendo-Decrescendo-Geräusch mit Maximum in 2. Systolenhälfte 
und Überlagerung des A,. Geräuschende 0,07” nach A,. P, fehlend, Vorhofton (PST mit starker Druckerhöhung und 
verlängerter Austreibungszeit rechts. Die Geräuschintensität spricht noch für beträchtlichen Durchfluß durch die 
Stenose). 

DD: Röntgenbild, EKG und PKG sprechen für schwere Pulmonalklappenstenose mit annähernd normalem Minuten- 
volumen und relativ guter Füllung des linken Ventrikels. Geringe Zyanose! 


Diagnose: Trilogie von Fallot (RV 300/0 mm Hg, PA 30/10 mm Hg). 
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2. Vorhofseptumdefekte, Transposition von Lungenvenen, Ebsteinsche Anomalie 


Defekte im Vorhofseptum (ASD) machen bei Kindern isoliert etwa 7%, der angeborenen Vitien aus 
(Keith u. M.), bei Erwachsenen 20—25% (Kjellberg u. M.). Alle Übergänge von einem offenen 
Foramen ovale (FO) über den eigentlichen Defekt bis zum völligen Fehlen des Septum (Atrium 
commune, Cor triloculare biventrieulare) sind möglich. Zu unterscheiden ist vor allem im Hinblick 
auf das operative Vorgehen und die Prognose ein mehr zentral liegender Ostium-secundum-Defekt 
(ASD II°) von einem in den tiefen, klappennahen Partien gelegenen Ostium-primum-Defekt (ASDT°, 
Endokardkissendefekt). Der an die AV-Klappenebene angrenzende Primumdefekt ist häufig mit 
Mitral-, seltener mit Trikuspidalmißbildungen kombiniert, der Secundumdefekt in etwa 15%, mit einer 
falschen Mündung von Lungenvenen (FM), besonders der rechten. Die Lungenvenentranspositio- 
nen kommen auch isoliert vor. Bei falscher Mündung aller Lungenvenen (2%, der kong. Vitien) ist 
eine interatriale Verbindung lebensnotwendig; bei ®/, der Fälle besteht ein offenes Foramen ovale. 
Dieses findet sich auch bei der Ebsteinschen Anomalie (1%, der kong. Vitien) in etwa ?/, der Fälle. 
Das Foramen ovale ($. 30) ist selten vor dem 2. Lebensmonat anatomisch verschlossen. In den ersten Lebenstagen 
fließt gelegentlich ein Re-Li-Shunt durch das FO (Zyanose!), da der Druck im rechten Vorhof noch höher sein kann 
als im linken. Das FO schließt sich normalerweise zwischen dem 4. und 6. Monat, doch ist der Verschluß häufig bis 
zum Ende des 2. Jahres noch unvollständig. Bei einer Druckerhöhung im rechten Ventrikel bleibt das FO in etwa 
75% d.F. offen und dient als Ventil gegen eine Überlastung des rechten Herzens (TrF, Ebst, primäre pulmonale 
Hypertension, Rechtsinsuffizienz), als lebensnotwendige Umgehung (Trikuspidalatresie, Hypoplasie der rechten 
Kammer) oder als wichtige Querverbindung (Transposition der großen Gefäße oder totale FM). Wenn bei starker 
Erweiterung beider Vorhöfe der freie Klappenrand das FO nicht ganz bedeckt, kann ein Shunt in beiden Richtungen 
möglich sein (Mitralfehler, Taussig). Etwa ®/, der ASD sind Seeundumdefekte. Je nach Lage unterscheidet man 
einen mehr zentralen Fossa-ovalis-Defekt (etwa 70% d. F.), einen tiefen V.-cava-caudalis-Defekt (20—25%), einen 
hohen Sinus-venosus-Defekt (5—10%) und den seltenen Sinus-coronarius-Defekt. Der Sinus-venosus-Defekt ist fast 
immer mit einer FM der oberen oder mehrerer rechter Lungenvenen in den re. Vorhof oder in die V. cava eran. ver- 
bunden (Bredford u. M.), der Sinus-coronarius-Defekt immer mit einer persistierenden V.cava cran. sinistra (Senn 
u.M.). Der Primumdefekt (t/, der ASD) gehört zur anatomischen Gruppe der Endokardkissendefekte inkom- 
plette Form). Je nach dem Grad der Entwicklungshemmung besteht ein ASD I° ohne (!/, d. F.) oder häufiger mit gleich- 
zeitiger Mißbildung der Mitralis (°/,), seltener der Trieuspidalis (Spalten, Verkürzung der Chordae tend. und Segel). Die 
Basis des Defektes kann von den ineinander übergehenden septalen Segeln beider Klappen gebildet werden. In der 
Gewebsbrücke zwischen Mitralis und Trikuspidalis kann sich eine Kerbe finden. Fehlt die Gewebsbrücke, so liegt 
gleichzeitig ein hoher VSD vor und damit ein kompletter Endokardkissendefekt mit Verbindung zwischen allen vier 
Herzkammern (Canalis atrioventricularis communis, immer mit Klappenmißbildungen). ASD I° und VSD 
können auch voneinander getrennt sein, der VSD vom Canalistyp (Neufeld u. M.) und die Mitralmißbildung (kon- 
genitale MINS) bzw. Trikuspidalmißbildung isoliert vorkommen. Bei fehlendem Vorhofseptum (single auricle, beson- 
dere Form des Endokardkissendefektes) und beim VSD findet man gelegentlich auch AV-Klappenmißbildungen. Ein 
vorverlagerter Ansatz des septalen Mitralsegels kann zur Kombination des Endokardkissendefektes mit einer Sub- 
aortenstenose (Lev) führen. Auch eine PST kann kombiniert sein (Scott u.M.). Reicht der ASD II? bis in die Primum- 
region, so kann er den AV-Knoten und das Bündel in Mitleidenschaft ziehen (partieller oder totaler AV-Block). Durch 
die Endokardkissendefekte entstehen Anomalien des Reizleitungssystems (Verlagerung des AV-Knotens oder des 
rechten Bündels nach dorsal, Fehlen des linken Bündels), die im ERG zu einer unterschiedlichen Orientierung der Depo- 
larisationsfront führen (S. 144) (Morison, Lev, Neufeld). Bei der Ebsteinschen Anomalie liegt eine komplexe 
Mißbildung der Trikuspidalis vor (Fehlentwicklung des dorsalen Endokardkissens). Das dorsale Trikuspidalsegel ist 
stark deformiert, verkürzt, spitzenwärts verlagert und setzt unterhalb des Anulus fibrosus an der Ventrikelwand an. 
Das septale Segel kann normal sein, aber auch fehlen oder an der septalen Wand ansetzen, während das anteriore 
Segel am wenigsten betroffen ist. Die distale Portion der Segel ist verwachsen und bildet tief im rechten Ventrikel 
eine neue Klappe mit nur einer oder mehreren Öffnungen (Abb. 102). Dadurch entstehen im rechten Ventrikel 2 Kam- 
mern, von denen die proximale anatomisch und funktionell in den vergrößerten rechten Vorhof einbezogen (atriali- 
siert) ist und nur eine dünne, muskelschwache und teilweise fibrosierte Wand besitzt (Engle u. M.). Die distale Kam- 
mer entspricht dem infundibulären Teil des rechten Ventrikels und stellt den eigentlichen funktionellen Ventrikel dar. 
Alle Grade von einer leichten Mißbildung mit großer funktioneller Kammer bis zur schweren Form mit kleiner distaler 
Kammer sind möglich. 

Die Einmündungsstellen transponierter Lungenvenen kann man nach Darling in suprakardiale (FM in re. 
und li. V. cava cran., V. innominata, V. subelavia sin., V. azygos), kardiale (FM in re. Vorhof, Koronarvenensinus) 
und infrakardiale (FM in Ductus venosus, V. portae, Vv. hepaticae, V. cava caud.) gruppieren. Embryologisch erklärt 
sich die Lungenvenentransposition dadurch, daß entweder das Vorhofseptum nach links abweicht (Mündung auf die 
rechte Seite) oder die primitive pulmonale Sammelvene sich in die linke V. cava cran. oder in die linke Kardinalvene 
entleert, anstatt mit der Verzweigungsstelle in den linken Vorhof inkorporiert zu werden. Bei totaler FM oder par- 
tieller FM mit intaktem Septum sind deshalb die linken Herzhöhlen und die Aorta klein bis hypoplastisch. Bei par- 
tieller FM münden die rechten Pulmonalvenen am häufigsten direkt in den rechten Vorhof oder in die V. cava cran., 
seltener über ein deszendierendes gemeinsames Gefäß in die V. cava caud. bzw. in den kaudalen Abschnitt des rechten 
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Vorhofs oder einzeln am Vorhofrand. Wenn die rechte Ober- und Mittellappenvene transponiert sind, so münden 
sie meistens nahe dem Ostium der V. cava eran. in den rechten Vorhof, manchmal wie in eine zusätzliche dorsale 
Kammer; ein Sinus-venosus-Defekt ist oft kombiniert. Bei FM der rechten Pulmonalvenen in die V. cava caud. finden 
sich häufig andere Mißbildungen wie Hypoplasie der rechten Thoraxhälfte und Lunge mit Dextroposition des 
Herzens, abnorme Lungenlappung, Aplasie einzelner Lungensegmente, hypoplastische oder fehlende re. Pulmonal- 
arterien, abnorme aortopulmonale Äste und Bronchialarterienverteilung (Steinberg, Fogel u. M., Stecken). 
Transponierte linke Pulmonalvenen münden meist über eine V. cava cran. sinistra in die V. innominata (seltener in 
den Koronarvenensinus). Dieser Weg ist auch bei der totalen FM am häufigsten (in 50%, über Coronarvenensinus 
14%), wobei die rechten Lungenvenen in einem Sammelgefäß hinter dem Herzen nach links ziehen. Dieses Sammel- 
gefäß verläuft entweder vor dem linken Pulmonalhauptast oder zwischen diesem und dem linken Hauptbronchus nach 
kranial und kann an dieser Stelle komprimiert sein (Hastreiter u. M.). Bei Einmündung über die V. hepatica bzw. den 
Duetus venosus in die V. cava caud. (9%) deszendiert hinter dem Herzen durch das Zwerchfell ein Sammelgefäß der 
Pulmonalvenen, das nach distal immer dünner wird, so daß sich in ihm, im dünnen Ductus venosus und in den Leber- 
gefäßen ein erheblicher Widerstand für den venösen Rückfluß bildet. Selten münden bei totaler FM alle Lungenvenen 
direkt in den rechten Vorhof (18%) oder in die rechte obere Hohlvene (99,) ein. 

Vorhofseptumdefekte und transponierte Lungenvenen führen zum Li-Re-Shunt auf Vorhofebene und 
zur Volumenbelastung der rechten Herzhöhlen (S. 29—31). Bei exzessivem Li-Re-Shunt kommt 
eine Druckbelastung hinzu. Beim ASD II° entwickelt sich bei etwa 10% d. F. (Wood) erst im Er- 
wachsenenalter eine pulmonale Hypertension mit Pulmonalgefäßveränderungen, erhöhtem Wider- 
stand und Shuntumkehr. Beim ASD I® und Atrium commune kommt es früher dazu, besonders wenn 
eine Spalte in der Mitralis besteht (zusätzliche Linksbelastung). Ein Teil des Pendelblutes vergrößert 
dann den Li-Re-Shunt und die Belastung des rechten Herzens (Taussig). Beim ASD I’ und Atrium 
commune kann im Gegensatz zum ASD II° von vorneherein auch ein kleiner Re-Li-Shunt mit peri- 
pherer Untersättigung auftreten. Der Canalis avec. zeigt eine beidseitige Belastung des Herzens mit pul- 
monaler Hypertension und gleicht hämodynamisch mehr einem VSD (s.dort 8.223). Die Transposition 
einer einzigen Lungenvene erhöht das Kleinkreislaufvolumen nur auf das 1,3- bis 1,4fache des Groß- 
kreislaufvolumens und ist deshalb hämodynamisch unbedeutend. Sind mehrere oder alle Lungenvenen 
transponiert und besteht gleichzeitig ein ASD oder ein offenes FO, so fließt über die interatriale 
Verbindung ein Mischblut hoher O,-Sättigung, weil im rechten Vorhof eine große Menge arterialisierten 
Venenblutes mit relativ wenig venösem Blut durchmischt wird (keine oder nur geringe periphere 
Untersättigung, keine Zyanose). Stellt sich bei totaler FM, wie oft, schon im Säuglingsalter eine pulmo- 
nale Widerstandserhöhung ein, so nimmt der Li-Re-Shunt über die Pulmonalvenen ab und der Re-Li- 
Shunt über die interatriale Verbindung zu, d.h. es verringert sich der Zufluß arterialisierten Blutes 
zum rechten Vorhof, und der venöse Anteil, der in den großen Kreislauf gelangt, wird größer. Es kommt 
dann zur Zyanose. Eine pulmonale Hypertension mit venöser Lungenstauung (S. 56) besteht schon 
im Neugeborenenalter, wenn bei totaler FM der Pulmonalrückfluß behindert ist (s. oben) oder bei 
echter Pulmonalvenenstenose. Als Re-Li-Shunt auf Vorhofniveau wirkt sich auch eine persistierende 
V.cava cran. sinistra aus, die in eine Pulmonalvene oder in den linken Vorhof mündet, oder eine in 
den linken Vorhof mündende V.cava caudalis (Linksbelastung!) Eine starke rechtsseitige Volumen- 
belastung führt früher oder später zur relativen Trikuspidalinsuffizienz und Herzinsuffizienz (8. 39), 
vor allem in der Säuglingszeit und wenn eine pulmonale Hypertension hinzukommt. Die kombinierte 
Druck- und Volumenbelastung wird vom rechten Herzen um so schlechter ertragen, je höher der Druck 
ist. Über die nunmehr als Ventil dienende interatriale Verbindung fließt dann ein Re-Li-Shunt, bzw. 
ein schon bestehender Re-Li-Shunt verstärkt sich. 

Bei den Kombinationen eines ASD mit anderen Anomalien unterscheidet man eine azyanotische 
Gruppe, bei der der zusätzliche Fehler den Li-Re-Shunt erhöht, von einer zyanotischen Gruppe 
mit Kreuzshunt bzw. Re-Li-Shunt (S. 29-35, 108, 265, 307, 329). Der Li-Re-Shunt wird größer, wenn 
eine FM, Mitralstenose (Lutembacher-Syndrom, kongenital oder erworben) oder Aortenstenose bzw. 
ein VSD oder ein offener DB kombiniert sind (Druckerhöhung im linken Vorhof). Der vermehrte Li-Re- 
Shunt kann seinerseits den Druck im linken Vorhof und damit wieder den Shunt erhöhen (Cireulus 
vitiosus, Taussig). 


Röntgenbild (Abb. 89—103). 


Das Röntgenbild der rechtsseitigen Volumenbelastung ist von der Dilatation der rechten Herzhöhlen, 
des Infundibulum und der Pulmonalarterie, der Linksrotation des Herzens und einer allfälligen ab- 


140 Belastungen des rechten Herzens 


normen Einmündung von Lungenvenen bestimmt. Die Dilatation betrifft am rechten Ventrikel die 
Ein- und Ausflußbahn, wobei auch der Spitzenbereich nicht mehr im Nebenschluß bleibt (S. 39), son- 
dern funktionell miteinbezogen wird. Je größer der Links-Rechts-Shunt ist, um so stärker ist die 
Dilatation und um so mehr ist das Herz verbreitert. 


Schon bei leichten bis mittelschweren Fällen ist das Herz auf dem Frontalbild meistens ver- 
größert und linksverbreitert, der linke Kammerbogen bauchig, die Herzspitze gerundet, etwas gehoben 
und vom rechten Ventrikel gebildet, da das Herz schon nach links (UZS) rotiert ist (Abb. 90). Auch 
die rechte Ausflußbahn ist nach links verlagert; Kammerseptum und erweitertes Infundibulum nähern 
sich dem linken Herzrand oder sind bereits randbildend. Bei mittelschweren bis schweren Fällen 
lädt der Kammerbogen noch stärker nach links aus, und das dilatierte, randständige Infundibulum 
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Abb. 88. Ebsteinsche Anomalie. Typisches d.v. und s.r. Röntgenbild mit stark prominierender distaler Kammer, 
die bei der Durchleuchtung im Gegensatz zum Spitzenbereich kräftig pulsiert. Linke Kontur im d.v. Bild u. U. auch mit 
links aszendierender Aorta vereinbar (Transpositionsform S. 334, Abb. 207), doch ist die Aortenlage in den schrägen 
Bildern normal. Im d.v. Bild Pulmonalisprominenz, die im SRD nicht sichtbar ist (Rotationseffekt, PA nicht sehr groß) 
(E. IL, 14 J., 3628/61 (S)). 


füllt die Herztaille aus. Dadurch wird das Herz im Taillenbereich breit und der Abstand von der 
Medianlinie zum linken Herzrand groß. Bei starker Erweiterung und Rotation des Infundibulum kann 
der Taillenbereich sogar linkskonvex ausbuchten und die linke Kontur in einem einheitlichen Bogen 
von der Wirbelsäule bis zum Zwerchfell verlaufen (Abb. 91, 248). Dies findet man auch bei der Ebstein- 
schen Anomalie, doch reicht hier die Ausbuchtung, die der ballonartig ausgeweiteten distalen 
Kammer entspricht, näher an den Spitzenbereich und geht dort evtl. mit einer kleinen Kerbe in die 
proximale Kammer über (Kugel- oder Beutelform, Abb. 88). Die distale Kammer pulsiert im Gegensatz 
zur Herzspitze und A. pulmonalis stark (DD: Perikarderguß). 


Die Pulmonalarterie ist durch das Shuntvolumen dilatiert und besonders bei Säuglingen und 
Kleinkindern flachbogig prominent (Abb. 90, 95). Bei starker Herzvergrößerung mit Linksverlagerung 
des dilatierten Infundibulum kann sie aber auch in der Herzsilhouette verschwinden (Abb. 91-94; 
S.43, 49). Dann fehlt eine Prominenz. Bei Zwerchfelltiefstand ist die Prominenz weniger deutlich, 
bei zusätzlicher pulmonaler Hypertension verstärkt. Demnach läßt sich aus dem Grad der Prominenz 
nicht direkt auf die wirkliche Größe der Pulmonalarterie und das Shuntvolumen schließen (Onat). 
Beim Lutembacher-Syndrom ist die Pulmonalisdilatation besonders stark und kann auf die 
Hauptäste übergreifen (Taussig, DD Mediastinaltumoren). Bei der Ebsteinschen Anomalie 
dagegen fehlen Pulmonalisdilatation und -prominenz. 


Der vergrößerte rechte Vorhof (8.40) buchtet um so mehr nach rechts aus, je größer der Li-Re-Shunt 
(Abb. 91) und je mehr der Abfluß behindert ist (part. FM mit intaktem Septum, totale FM, Ebstein 
mit kleinem FO). Die Linksrotation wirkt der Rechtsverbreiterung entgegen, so daß dann auf dem 
Frontalbild nur ein auffallend weit nach kranial und auf dem seitlichen und schräglinken Bilde ein 
weit nach ventral reichender Vorhof auf die Vergrößerung hinweisen (s. u.). Bei Zyanose und Ver- 
größerung des rechten Vorhofs kommen differentialdiagnostisch außer der totalen FM und der Ebstein- 
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schen Anomalie eine Hypoplasie des rechten Ventrikels, eine hochgradige Trikuspidal- und Pulmonal- 
stenose bzw. -atresie, eine Transposition der großen Gefäße und ein Canalis avc. in Betracht. 


Die linken Herzhöhlen sind bei sehr großem Li-Re-Shunt klein (ASD+FM/MST/VSD, totale FM, 
FM mit intaktem Septum), bei gleichzeitiger Linksbelastung groß (ASD I’+MINS, ASD+VSD, 
selten Defekt zwischen linkem Ventrikel und rechtem Vorhof, Ebstein+VSD). Der linke Ventrikel 
wird durch den vergrößerten rechten und die Linksrotation des Herzens nach hinten verdrängt 
(Abb. 91d, 93b, 96e). Solange ein annähernd normales Großkreislaufvolumen aufrechterhalten wird, 
ist die Aorta von altersentsprechender Größe, die A. pulmonalis jedoch stark dilatiert. Die Größen- 
relation beider Gefäße verschiebt sich besonders, wenn der Li-Re-Shunt extrem groß wird, weil dann 
das Aortenkaliber abnimmt (Abb. 91b, 93b, 183) und das der A. pulmonalis weiter zunimmt. Die 
A. pulmonalis kann dabei mehr als doppelt so groß werden wie die Aorta. Bei sehr kleiner Aorta ist 
auf dem Frontalbild die V. cava cran. gut sichtbar (S. 44, 51). 


Die um das Shuntvolumen vermehrte Lungendurchblutung führt zur Vergrößerung des Hilusschattens, 
zu vermehrter Lungengefäßzeichnung und zu Eigenpulsationen der Hilus- und größeren Lungen- 
arterien (8.45, 56). Die zentrale Pulmonaliserweiterung und die Pulsationen sind stärker als bei 
einem kleinen VSD. Nur bei ganz leichten Fällen oder wenn eine PST kombiniert ist, können Hilus- 
und Lungengefäßzeichnung normal erscheinen und ein Hilustanz fehlen. Bei der Ebsteinschen 
Anomalie ist der Hilus normal groß und pulsiert nicht, die Lungenfelder sind hell (Re-Li-Shunt 
durch FO). Bei gleichzeitiger pulmonaler Hypertension sind die Pulsationen besonders kräftig, die 
Lungenperipherie aber u. U. schon aufgehellt (Pulmonalsklerose). Bei totaler FM mit Behinderung 
des Pulmonalvenenrückflusses entsteht schon bald nach der Geburt eine passive venöse Lungen- 


Abb. 89.C.C., J (!), 11 Tage, 72234. Totale 
falsche Mündung mit Abflußbehin- 
derung (autoptisch suprakardiale Mündung 
in die V. cava cran. sinistra persistens). Pa- 
thognomonisches Röntgenbild: Starke pas- 
sive Lungenhyperämie bei relativ kleinem 
Herzen und Zyanose. EKG: Starke RVH 
+ LV-Hypoplasie, starke Rotation im UZS, 
Vorhofbelastung rechts (P angedeutet zwei- 
gipflig, 0,04”, 0,2mV, P/PR= < 1,0). PKG: 
2. Ton 0,02” gespalten, P, akzentuiert, frag- 
liches Systolieum. 


stauung mit venöser pulmonaler Hypertension (Abb. 89). Die Lungen sind schleierig bis milchglasartig 
getrübt und infolge eines interlobulären Ödems retikulär gezeichnet. Atelektasen und Pneumonien 
können komplizierend hinzukommen. 


Auf dem Seitenbild reicht der Kontakt der erweiterten rechten Herzkammer mit der vorderen 
Thoraxbegrenzung weit nach kranial (Abb. 96b, 91d, 93b), da auch das Infundibulum dilatiert ist. 
Im Bereich des dünnwandigen erweiterten Infundibulum ist der Herzschatten mehr durchscheinend. 
Das vergrößerte rechte Herzohr kommt durch die Linksrotation hinter die infundibuläre Region oder 
kranial und ventral von dieser zu liegen. Der Herzschatten füllt meistens den vorderen Zwerchfell- 
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Thoraxwinkel aus (S. 61) und reicht tiefer als die Zwerchfellinie. Das Septum interventriculare ist 
infolge der Linksrotation nicht mehr schräg nach vorne unten gegen die vordere Thoraxwand gerichtet, 
sondern steht in weitem Abstand vom Sternum fast vertikal und kann sogar nach hinten unten ver- 
laufen (8.59). Der linke Ventrikel ist nach hinten verlagert, u. U. auch angehoben (leichte Kippung 
des Herzens um die Transversalachse nach dorsal), und der Retrokardialraum eingeengt. Verlagerung 
und Hebung des linken Ventrikels sind besonders ausgeprägt, wenn einerseits der rechte Ventrikel 
bei großem Shuntvolumen sehr groß, andererseits der linke infolge verminderter Füllung sehr klein ist. 


Auf dem schräglinken Bilde (Abb. 90—92, 94, 96, 97) liegt am rechten Herzrand entweder der 
dilatierte rechte Ventrikel oder der stark vergrößerte und weit nach oben reichende rechte Vorhof. 
Letzterer wird um so mehr sichtbar, je stärker er dilatiert und je mehr das Herz nach links rotiert ist. 
Die Kontur lädt meistens weiter aus als bei einer PST ohne starke Vorhoferweiterung, die Herzbucht 
liegt relativ hoch (S. 64, Abb. 26, 27). Der verdrängte linke Ventrikel überragt die Wirbelsäule nach 
links bzw. hinten, ohne selbst vergrößert zu sein. Ist er jedoch nicht nur verdrängt, sondern auch 
dilatiert (S. 70) und ist auch der linke Vorhof vergrößert, so besteht eine beidseitige Belastung (s. o., 
Abb. 103). Ein niedriger linker Bogen spricht für einen kleinen linken Ventrikel. Durch die große 
Pulmonalarterie ist das Pulmonalfenster dicht verschattet. 


Auf dem schrägrechten Bilde sind die infundibuläre Region und der Pulmonalstamm vorgebuchtet 
(Abb. 90c, 39, S. 74). Eine starke, auf das Infundibulum beschränkte und deutlich pulsierende Promi- 
nenz ohne Pulmonalisvorbuchtung spricht für eine Ebsteinsche Anomalie (Abb. 88b, 101c, 102b). 
Springt bei einem ASD die Pulmonalarterie stärker vor als das Infundibulum, so deutet dies auf eine 
beträchtliche pulmonale Hypertension (Abb. 94c). Der rechte Ventrikel reicht weit nach vorne bzw. 
links und grenzt im Spitzenbereich an die Thoraxwand. Da der linke Vorhof nach hinten gedrängt ist, 
kann der Querdurchmesser des Herzens groß sein. Infolge der Linksrotation des Herzens fällt die 
Aortenachse mit der Ventrikel- und Infundibulumachse zusammen (Abb. 47c, 8. 79). 


Bei Geburt ist die Herzgröße beim ASD und der FM ohne kombinierten Linksfehler (Lutembacher- 
Syndrom) normal, da beide Anomalien in der Fötalzeit das Herz nicht belasten. Wenn bei FM in der 
Fötalzeit das meiste Blut über den Ductus Botalli fließt, bleiben die linken Herzhöhlen klein. Von 
der Geburt an wird das Herz um so größer, je mehr der Li-Re-Shunt zunimmt (Zunahme des Schlag- 
volumens und der Defektgröße), bei FM auch, je weniger Blut durch ein offenes FO oder einen ASD 
nach links ausweichen kann (S. 40). Bei rechtsseitiger Volumenbelastung kommen demnach je nach 
dem Shuntvolumen und den Abflußmöglichkeiten alle Grade der Herzgröße vor. Eine progressive 
Herzvergrößerung führt früher oder später zur Rechtsinsuffizienz (8. 139). 


Beim relativ günstigen ASD II° nimmt das Herz höchstens im 1. Lebensjahr wesentlich an Größe zu, 
während es später ziemlich gleichbleibend meist nur leicht bis mittelgradig vergrößert ist. Erst wenn 
sich eine sekundäre Pulmonalsklerose ausbildet, wird es wieder größer. Beim ASD I’ und Atrium 
commune (bes. auch beim Canalis avc.) ist das Herz wegen der höheren Shuntvolumina und der frühen 
pulmonalen Hypertension in der Regel groß und hat die Tendenz, sich weiter zu vergrößern. Auch bei 
der Ebsteinschen Anomalie ist das Herz nur selten normal groß und wird meistens progressiv größer. 
Während bei FM einer einzigen Lungenvene das Herz normal groß bleibt, besteht bei Transposition 
mehrerer Lungenvenen eine Tendenz zur progressiven Vergrößerung und Rechtsinsuffizienz, besonders 
wenn sich das Foramen ovale schließt (3.6. Monat) und eine pulmonale Hypertension besteht. In der 
frühen Säuglingszeit kann das Herz bei allen Formen der rechtsseitigen Volumenbelastung trotz 
Erweiterung der rechten Herzhöhlen auf dem Frontalbild normal groß erscheinen, wenn die linken 
Kammern klein und durch eine starke Linksrotation nach hinten wegrotiert sind. Sogar bei totaler FM 
mit Behinderung des Pulmonalvenenrückflusses, die schon in den ersten Lebenswochen zur Herz- 
insuffizienz führt, findet man aus diesem Grunde das Herz in der Frontalansicht normal groß (DD 
Transposition der gr. Gef.: Herz immer vergrößert). Andererseits muß eine starke Linksver- 
breiterung bei Volumenbelastung nicht Ausdruck einer muskulären Insuffizienz sein (Thurn); sie 
kommt bei totaler FM mit kleinem offenen FO und bei ASD II°--FM oder +VSD vor. Eine besonders 
ausgeprägte Rechtsverbreiterung findet man bei totaler FM und bei Ebsteinscher Anomalie mit starker 
Trikuspidalinsuffizienz. 
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Beim vielgestaltigen Formenkreis der Lungenvenentransposition spielt wegen der gleichen 
Hämodynamik wie beim ASD das Röntgenbild bei der Differenzierung eine besondere Rolle. Vor 
allem im Hinblick auf ein operatives Vorgehen muß geklärt werden, ob eine partielle oder totale FM 
vorliegt, wo die Pulmonalvenen einmünden und ob gleichzeitig andere Defekte kombiniert sind (ASD!). 
Die Situation ist zwar durch Röntgenübersichtsbilder und Tomogramme nicht immer eindeutig 
zu klären, doch schaffen diese die Voraussetzung für eine gezielte Untersuchung beim Herzkatheterismus 
und der Angiokardiographie. Sind die abnormen Gefäße nicht direkt sichtbar, so ergibt sich der rönt- 
genologische Verdacht auf eine FM, wenn man eine normale Größe und Form des Hilus vermißt, 
die Lungengefäßarchitektonik gröber gestört und Gefäßband samt oberem Mediastinum verbreitert 
sind. Auch eine weite V. cava caud. auf dem schrägrechten Bilde kann darauf hinweisen. Die erweiterten 
Vv.cavae cran. sind beim Zwerchfelltiefstand des älteren Kindes besser zu beurteilen. Wenn die 
Lungenvenen in den Koronarvenensinus münden, ist das Mediastinum normal und die Abklärung nur 
angiokardiographisch möglich (Rowe u. M.). 


Bei partieller falscher Mündung der rechten Pulmonalvenen in die V.cava caud. bzw. den 
kaudalen rechten Vorhof ist das Röntgenbild charakteristisch (Abb. 97). Auf dem Frontalbild zieht 
entlang dem rechten Herzrand ein nach kaudal sich vergrößerndes, geschlängeltes Gefäß, das in 
Zwerchfellnähe manchmal ektatisch wird und im unteren Herzrand untertaucht. Projiziert sich das 
Gefäß auf die rechte Pulmonalarterie, so kann eine Kommunikation mit dieser (arteriovenöses Aneu- 
rysma) vorgetäuscht werden (bei FM kein pulsierendes zu- und abführendes Gefäß). In der Hälfte 
der Fälle liegt eine Meso- oder Dextrokardie vor, durch die das transponierte Gefäß auf dem d.v. Bild 
eventuell verdeckt ist. Da diese Form der FM häufig mit Lungenmißbildungen vergesellschaftet ist, 
kann sie als schrumpfender atelektatischer Lungenprozeß bzw. Tuberkulose verkannt werden. Bei der 
häufigsten Form der partiellen FM, der Mündung der rechten Ober- und Mittellappenvene in den rechten 
Vorhof nahe dem Ostium der V.cava cran., kann der Cavaschatten verbreitert und seine laterale 
Kontur unscharf begrenzt sein. Münden einzelne Lungenvenen in eine persistierende V.cava cran. 
sinistra (S. 138), so kann das linke obere Mediastinum verbreitert sein. Ein breiter Venenschatten 
kommt auch bei einer Rechtsinsuffizienz mit Rückstauung in die V. cava (V. azygos) vor, weist aber bei 
normal großem oder nur leicht vergrößertem Herzen auf eine FM, sofern eine Verdrängung der großen 
Venen ausgeschlossen ist (S. 51). 

Auf dem seitlichen Tomogramm (Stecken) fehlt bei der FM die normale Konvergenz der Venen zum vorderen 
unteren Areal des Hilusovals. Das Oval ist klein, da der vordere venöse Anteil nicht vorhanden ist. Bei FM der Ober- 
lappenvenen in die V. cava caud. bzw. den kaudalen rechten Vorhof verlaufen die Gefäße ventral-konvex oder schräg, 
bei FM der unteren oder aller rechten Venen dorsal-konvex nach kaudal. Bei FM der rechten Ober- und Mittellappen- 
venen in den rechten Vorhof nahe dem Ostium der V. cava cran. konvergieren diese hoch oben vor der Aufzweigung 
des Truncus sup. der Pulmonalarterie in die Segmentarterien. Wenn die Venengruppe vorverlagert ist, kann es schwie- 
rig zu unterscheiden sein, ob sie direkt in den rechten Vorhof oder in die V. cava cran. mündet. Auf dem a.p. Tomo- 
gramm fehlt bei dieser Form die normale Überkreuzung der rechten Pulmonalarterie durch die Mittellappenvene, der 
Cavaschatten ist verbreitert und evtl. lateral doppelbogig begrenzt. 


Bei der totalen falschen Mündung der Lungenvenen über eine V.cava cran. sinistra in die 
V. innominata (Albers-Snellen-Taussig, Abb. 99, 100) entsteht die charakteristische Achter- oder 
Schneemann-Figur, die jedoch im Säuglingsalter noch fehlen kann. Ähnlich können sich auch eine 
Transposition der großen Gefäße mit PST (Abb. 201), ein großer Thymus (Abb. 217), Mediastinal- 
tumoren (Bruwer) oder eine Herzinsuffizienz mit Rückstauung in die persistierende V.cava cran. 
sinistra (Keith u. M.) abbilden. Die Differenzierung ist im SLD möglich, in dem das hinter dem Herzen 
ziehende große Sammelgefäß einer totalen FM einwandfrei zu lokalisieren ist (Abb. 99). 


Elektrokardiogramm 


Mit Hilfe des EKG kann man eine Volumenbelastung des rechten Herzens ($. 94) erkennen, aber allein 
daraus nicht die zugrunde liegende Anomalie differenzieren. Nur die Ebsteinsche Anomalie hat typische 
EKG-Zeichen. Auf den Grad einer zusätzlichen Druckbelastung, wie sie für die einzelnen Anomalien 
in unterschiedlichem Maße wahrscheinlich ist, ergeben sich Hinweise. Dies ist im Hinblick auf die 
Prognose und Operabilität wichtig. In erster Linie untersuche man deshalb, ob eine reine Volumen- 
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belastung oder die Kombination mit einer Druckbelastung vorliegt und ob diese mit einer Über- 
oder Unterlastung des linken Ventrikels einhergeht. Die rechtsseitige Volumenbelastung beginnt sich 
im EKG, PKG und Röntgenbild zu manifestieren, wenn das Kleinkreislaufvolumen auf etwa das 
1.4-fache des Großkreislaufvolumens erhöht ist. Dies ist bei der Großzahl der ASD und bei der Trans- 
position von mehr als einer Lungenvene der Fall. Eine rechtsseitige Volumenbelastung bis zum Drei- 
fachen des Großkreislaufvolumens geht im allgemeinen ohne pulmonale Druckerhöhung einher, sofern 
nicht gleichzeitig eine Pulmonalsklerose (selten primär, 10% nach Wood) oder im Säuglingsalter eine 
verzögerte Lungengefäßreifung (S. 30) besteht. Im Kindesalter deuten deshalb beim ASD II° Zeichen 
zusätzlicher Druckbelastung auf einen sehr großen Li-Re-Shunt (S. 30, Flow-Hochdruck). Das Bild 
einer elektrokardiographischen Linkshypoplasie weist auf einen kleinen, schlecht gefüllten linken 
Ventrikel (S. 96, totale FM, Lutembacher-Syndrom), das einer zusätzlichen Linksbelastung auf einen 
Endokardkissendefekt. Bei diesem und bei totaler FM finden sich wegen der frühzeitig auftretenden 
pulmonalen Hypertension meist Zeichen der rechtsseitigen Druckbelastung. 


In den Extremitätenableitungen ist die QRS-Achse von großer differentialdiagnostischer Be- 
deutung (vgl. Abb. 91 u. 92). Bei den Sekundumdefekten ist die QRS-Achse steil- bis rechtstypisch, 
und die Vektorschleife verläuft meist im UZS (in 80%, nach Lee u. M.); bei den Primumdefekten ist 
die QRS-Achse linkstypisch bis überdreht linkstypisch, und die Vektorschleife verläuft ausnahmslos 
im GUZS (Toscano-Barbosa). Nur ausnahmsweise kann bei Sekundumdefekten das gleiche Bild 
wie beim Primumdefekt beobachtet werden (2%, nach Lee: Selvester u. M. bzw. 4% nach DuShane 
u. M.), niemals aber zeigt der Primumdefekt das übliche Bild des Sekundumdefektes. ÄQRS liegt beim 
Primumtyp in der Mehrzahl der Fälle (mindestens 80%, Pryor u.M.) weiter links als —30° bis 
etwa —100°. Selten zieht die Schleife als Achterfigur längs der isoelektrischen Linie, wobei dann immer 
der größte Teil oberhalb von dieser zu liegen kommt (DuShane u. M.). Die terminalen QRS-Vektoren 
liegen zwischen —60 und —140° (Pryor). 


Pathologisch-anatomische Untersuchungen (S. 138) und das Fortbestehen der Linksachse nach der Operation haben 
gezeigt, daß die für den Primumtyp obligate Linksachse auf einem abnormen Verlauf des Reizleitungssystems und 
nicht auf einer hämodynamischen Linksbelastung (MINS) beruht. Im Vektorkardiogramm ist die QRS-Schleife beim 
ASD I? frontal und sagittal nach oben gerichtet; höchstens ein kleines Anfangssegment kann noch nach unten orien- 
tiert sein. Die Achse ist um so stärker links- bzw. rechtstypisch überdreht, je höher der Druck im rechten Ventrikel 
ist. Bei Druckwerten über 50 mm Hg liegt sie bei —80° oder darüber. Bei Achsen von —105° bis — 180° besteht 
starker Verdacht auf einen Canalis ave. (Scott u. M.) (Abb. 152a). Meistens liegt ÄQRS beim Canalis zwischen — 60° 
und — 180°, nur selten zwischen —30° und —60°. Der terminale QRS-Vektor liegt zwischen —90° und — 180° 
(Du Shane). Die gleiche linkstypische QRS-Achse findet man auch beim Atrium commune (— 60° bis — 160°), VSD 
vom Canalistyp (—30° bis —160°, Neufeld u.M.) und Endokardkissendefekt + PST (bei Zyanose: —90° bis 
— 180°, Scott u.M.). 


Bei den Sekundumdefekten liegt AQRS in über 80%, d. Fälle zwischen +100° und +180° (Pryor), 
seltener darunter bis etwa +50°. Die Achse zeigt eine um so stärkere Tendenz zur Rechtsabweichung, 
je höher die Volumen- und Druckbelastung ist. Im Vektorkardiogramm ist die Schleife um so mehr 
nach vorne und rechts verlagert, je höher der Druck ist. Wegen zu großer Streuung sind bindende 
Rückschlüsse auf die Höhe des Druckes nicht möglich. Die Transposition von Pulmonalvenen verhält 
sich wie ein Sekundumdefekt, bei totaler FM liegt ÄOQRS durchschnittlich bei + 130° (Keith u.M.). 


Zeichen der Volumenüberlastung des rechten Vorhofs (8. 94) werden nicht immer beobachtet und 
stehen in keiner festen Beziehung zum Grad der Belastung. Ein reines P-dextrocardiale fanden wir 
in Übereinstimmung mit Schmidt beim ASD nicht, vielmehr ist häufig in V, ein deutlicher negativer 
zweiter P-Anteil vorhanden. Verläßlicher scheint sich die Vorhofbelastung im räumlichen Vektor- 
kardiogramm erfassen zu lassen (Selvester u.M.). Überhöhte P-Wellen sind beim ASD selten 
(25% nach Lee u. M.), bei den Situationen mit großem Shunt und Druckerhöhung im rechten Ventrikel 
häufiger, so bei der totalen FM. Typischerweise fehlen sie aber bei der totalen FM mit Obstruktions- 
syndrom (geringer Flow!) (Hastreiter u.M.). Ein P-cardiale mit Betonung des sinistrocardialen 
Anteils findet man beim Lutembacher-Komplex. Für die Ebsteinsche Anomalie typisch und 
zusammen mit dem Kammerkomplex pathognomonisch ist das ‚‚monströse‘“ P-dextrocardiale nach 
Schmidt (s. u.). * 
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Die Brustwandableitungen zeigen die Volumenbelastung der rechten Kammer (IRSB, seltener 
RSB, S.93) mit der Rotation im UZS (S. 90). Die R-Zacken sind rechts und links präkordial im 
Normbereich, solange keine gleichzeitige Druckbelastung rechts bzw. eine Über- oder Unterlastung des 
linken Ventrikels vorliegt. 


Die horizontale Vektorschleife zieht in ihrem Endteil immer nach rechts, und zwar meistens nach vorne, seltener 
zur Mitte; dies ist auf die verspätete Depolarisation im Ausflußtrakt des rechten Ventrikels zurückzuführen. 
Die Schleife kann sowohl im UZS wie im GUZS verlaufen, und zwar unabhängig von den Druckverhältnissen 
im rechten Ventrikel (Onat). Der Grad der Rechtsverspätung ist ein gutes Maß für die Größe der rechts- 
seitigen Volumenbelastung, so daß man aus der qR-Zeit in V, und der Differenz zwischen V, und V, auf deren 
Größe schließen kann. 


Eine zusätzliche Druckbelastung zeigt sich in einer Amplitudenzunahme des r’ in V,, so daß 
eine rSR/’-Figur resultiert (R/S> 1,0). Ein R’ von > 1,5 mV darf als sicheres Zeichen einer Druck- 
erhöhung gewertet werden. Da auch die mittleren Vektoren zunehmend nach rechts verlagert werden, 
wird S kleiner, so daß ein rsR’-Typ oder rR’-Typ entsteht. Bei starker Hypertrophie, die auch zu einer 
rechtsseitigen T-Diskordanz führt, sind R- oder qR-Typen mit oder ohne kleinem S zu beobachten. 
Das Q in V, weist auf eine starke Rotation im UZS:; dabei achte man stets darauf, ob nicht eine LV- 
Hypoplasie assoziiert ist (Umkehr der R/S-Relationen, umgekehrte ÜZ, R, unter der Norm). 


Nach der Sammelstatistik von Onat findet sich der IRSB bei der reinen rechtsseitigen Volumenbelastung (ASD, FM) 
in 81% der Fälle und bei Erhöhung des rechtsseitigen Minutenvolumens über das 1,5-fache in 100% der Fälle. Nach 
Lee u. M. deuten beim ASD ein rS in V, auf einen kleinen Flow und normalen Druck, ein rsr’ auf eine Flow-Relation 
von - 2,4 bei normalem Druck, ein rsR’ auf eine stark erhöhte Shuntrelation von — 4,5 und eine durchschnittliche 
Druckerhöhung auf 44 mm Hg, ein R(s)- oder qR(s)-Typ auf einen Druck von 60 mm Hg bei Verminderung der Shunt- 
relation auf — 2,5. Bei einem R, von 0,8 mV lag der Druck fast ausnahmslos über 30 mm Hg (meist 55mm Hg). 
Die R-Amplitude korreliert mit dem Druck. Bei hohem Druck wird die Streuung aber groß, so daß auch bei wenig 
erhöhten R-Zacken hohe Druckwerte möglich sind. Nach Lee u. M. kann man eine zusätzliche Druckbelastung besser 
im Vektorkardiogramm erfassen. Über die Beziehungen zur Spaltung des 2. Tones s. Abb. 70 und 8. 99. 


Bei der partiellen FM ist das EKG wie beim ASD II°. Bei partieller FM mit intaktem Septum besteht 
eine kombinierte Volumen- und Druckbelastung; die frontale Vektorschleife verläuft immer im UZS. 
Bei der totalen FM sind die RVH-Zeichen stark (EA: T-Diskordanz, BWA: Ausbreitung negativer 
T-Wellen nach links); rechts präkordial findet sich häufig ein qR-, Rs- oder rsR’-Typ (Keith, Gunte- 
roth u. M.), meistens besteht sogar das Bild der starken Rechtsbelastung mit LV-Hypoplasie. Bei 
älteren Säuglingen und Kindern findet man die LV-Hypoplasiezeichen seltener (bessere Füllung— bessere 
Prognose). Bei Behinderung des Pulmonalrückflusses zeigen die in der Literatur wiedergegebenen 
Fälle und das EKG der Abb. 89 ausnahmslos eine starke RVH mit den von uns beschriebenen Zeichen 
der LV-Hypoplasie; in V, ist ein pR(s)-Typ obligat. Wegen des kaum erhöhten Durchflusses (Hast- 
reiter u.M.) findet sich nie ein rsR’-Typ wie in den Fällen ohne Obstruktion, ebenso fehlt die bei 
letzteren meist zu beobachtende P-Überhöhung. Beim Primumdefekt und beim Atrium commune 
ist die Tendenz zur RVH größer als beim Sekundumdefekt; auch eine kombinierte VH ist möglich 
(MINS!). Eine stärkere RVH, ein P-pulmonale und eine LVH mit einer QRS-Achse von über —105° 
spricht sehr für einen Canalis avec. 


Bei der Ebsteinschen Anomalie findet man eine PQ-Verlängerung auf 0,16” und darüber, ein 
riesiges P-dextrokardiale sowie einen kompletten RSB (über 0,12”) mit abnorm niedrigen R- und 
S-Amplituden rechts präkordial (nach Keith nicht höher als 0,7 mV). Die ÜZ ist infolge der Links- 
rotation nach links verlagert. ÄQRS ist wegen der Aufsplitterung und Niedervoltage des QRS-Kom- 
plexes schwer zu bestimmen und variiert stark von —30 bis +180°. Rhythmusstörungen aller Art, 
paroxysmale Tachykardien und ein WPW-Syndrom sind häufig. 


Phonokardiogramm 


Die rechtsseitige Volumenbelastung führt zu einer pathologischen Spaltung des 2. Tones (S. 99), 
wobei nach den Untersuchungen von Onat eine direkte Beziehung zwischen Shuntgröße und Spaltung 
und eine indirekte Beziehung zwischen Spaltung und pulmonalem Widerstand bestehen. Mit zunehmen- 
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der pulmonaler Hypertension wird die Spaltung geringer und P, akzentuiert. Unter Mitberücksichti- 
gung des EKG’s (Rechtsverspätung, R/-Höhe) lassen sich deshalb folgende Rückschlüsse auf die 
hämodynamische Situation ziehen (Abb. 70, 71, 8. 100): Sind Spaltung und Rechtsverspätung hoch- 
gradig bei nicht zu hohem R’ in V,, so ist die Volumenbelastung groß und der Pulmonalwiderstand 
niedrig (höchstens geringe Druckbelastung). Sind dagegen die Spaltung im Vergleich zur Rechts- 
verspätung nur mäßig, P, akzentuiert und R’ überhöht (> 1,5 mV), so besteht neben der Volumen- 
belastung auch eine sichere Druckbelastung (Onat). Die Spaltung beträgt beim ASD nach Aygen 
im Mittel 0,05” (0,04—0,08”) und ist fixiert, d.h. sie nimmt im Inspirium nicht oder höchstens um 
0,01” zu (S. 99). Ist sie ausnahmsweise im physiologischen Bereich atemvariabel, so spricht dies für 
eine Shuntrelation von weniger als 1,5 oder einen systolischen Pulmonaldruck (+ niedrigem Shunt!) 
von über 50 mm Hg. 


Beim Sekundumdefekt ist ein relativ weiches systolisches Geräusch mit Punctum maximum im 
1.—IL., seltener IL.—III. ICR links parasternal zu hören (rel. PST, S. 103). Beim älteren Kinde fehlt 
es so gut wie nie, doch besteht es nur in 18%, von Geburt an und tritt bei etwa 20%, erst im 5.—10. 
Lebensjahr auf. Dieses meist protomesosystolische Crescendo-Decrescendogeräusch ist weder in der 
Intensität noch in der Dauer vom Shuntausmaß abhängig. Ein ausnahmsweise schärferes Systolicum 
und ein Schwirren über der Pulmonalis sprechen eher für eine zusätzliche organische PST. Bei etwa 
Dreiviertel der Fälle findet sich als Ausdruck einer relativen Trikuspidalstenose zwischen linkem 
unteren Sternalrand und Spitze ein vom 2. Ton deutlich getrenntes proto- bis mesodiastolisches, 
seltener auch ein präsystolisches Geräusch (Rudolph u. M.), die verschmelzen können (S. 103). Bei 
deutlicher präsystolischer Komponente ist auch an eine kombinierte Mitralstenose (Lutembacher- 
Syndrom) zu denken. Nur bei etwa 5%, besteht ein basales frühdiastolisches Deerescendogeräusch 
(rel. Pulmonalinsuffizienz, S. 106); dieses ist bei pulmonaler Hypertension regelmäßiger vorhanden. 
Bei starker Rechtsverspätung kann der 1. Ton gespalten sein, bei Pulmonalisdilatation ein frühsystoli- 
scher Click auftreten. 


Der Primumdefekt ist vom ASD II® phonokardiographisch nicht sicher abzugrenzen. Beim ASD I° 
ist das Systolicum eher schärfer und weniger umschrieben mit Punetum maximum im II.—IV. ICR 
links parasternal, ein Schwirren häufiger, der 2. Ton öfters weniger gespalten und P, eher akzen- 
tuiert (pulmonale Hypertension). Ein Holosystolicum mit Maximum nach der Spitze zu deutet auf eine 
gleichzeitige Mitral- oder Trikuspidalinsuffizienz. Beim Atrium commune ist der 2. Ton oft stark 
gespalten, wie beim ASD II°. 


Bei der partiellen FM fehlt bei kleinem Shunt ein Geräusch, bei größerem Shunt entspricht der 
Befund dem eines Secundumdefektes. Ist ein ASD kombiniert (großer Shunt!), so sind Schwirren, 
Akzentuation von P, und relative Stenose- und Insuffizienzgeräusche häufiger als beim isolierten ASD; 
in etwa der Hälfte der Fälle ist auch ein verstärkter 3. oder 4. Ton vorhanden (Guntheroth u.M.). 
Bei der totalen FM ist der 2. Ton fast immer und eher eng gespalten, P, meistens akzentuiert (Du 
Shane, Keith u. M.): bei etwa Dreiviertel der Fälle findet sich ein 3., seltener ein 4. Ton. Das systo- 
lische Pulmonalgeräusch ist meistens intensiver als beim ASD und von einem Schwirren begleitet, da 
häufig ein Pulmonalgradient meßbar ist (Vetto u. M.). Es kann aber auch fehlen. Bei °/,, der Fälle 
besteht ein relativ weiches systolisches Geräusch im III.—IV. ICR links parasternal (rel. Trikuspidal- 
insuffizienz). Ein mesodiastolisches apikales Flow-Geräusch kann bei jungen Säuglingen noch fehlen, 
ist aber nach dem 6. Monat fast immer vorhanden. Fast pathognomonisch sind zusammen mit den 
anderen Befunden ein präsystolisches Crescendo-Decrescendogeräusch am linken unteren Sternalrand 
und ein Vorhofton; sie sind bei einem Drittel der Fälle zu beobachten (Guntheroth u.M.). Bei 
suprakardialer Mündung findet man nach Keith häufig ein verstärktes Nonnensausen. Bei totaler 
FM mit Behinderung des Pulmonalrückflusses (infradiaphragmaler Typ, selten auch beim supra- 
diaphragmalen Typ) fehlen stets ein Schwirren, ein diastolisches apikales Geräusch und ein Galopp- 
rhythmus. Ein Systolieum ist höchstens in 50%, vorhanden und immer sehr leise und weich. Der 
2. Ton ist gespalten und P, akzentuiert (Hastreiter u.M.). 


Bei der Ebsteinschen Anomalie sind die Herztöne häufig sehr leise (Browne u. M.). Der 2. Ton 
ist pathologisch gespalten und P, abgeschwächt. Häufig findet man einen frühsystolischen und früh- 
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diastolischen Extraton; fast immer ist ein 4. Ton (Vorhofton) vorhanden. So entsteht ein für die 
Anomalie charakteristischer Dreier- oder Viererrhythmus. Im Spitzenbereich kommen systolische, 
mesodiastolische und präsystolische Geräusche vor. 


Differentialdiagnose 


Die DD der Anomalien mit rechtsseitiger Volumenbelastung betrifft vor allem die azyanotischen 
Vitien mit vermehrter Lungengefäßzeichnung. Nur die Ebsteinsche Anomalie hat eine ver- 
minderte Lungengefäßzeichnung und in ?/, der Fälle von Geburt oder der frühen Säuglingszeit an eine 
Zyanose (DD zyanotische Vitien mit verminderter Lungengefäßzeichnung 8.274). Auch bei totaler 
FM mit erhöhtem Pulmonalwiderstand, PST oder Behinderung des Pulmonalrückflusses kann schon 
früh eine Zyanose auftreten (DD zyanotische Vitien mit vermehrter Lungengefäßzeichnung S. 340). 
Bei Vorhofseptumdefekten oder partieller Lungenvenentransposition findet man eine Zyanose nur 
in der terminalen Phase mit Rechtsinsuffizienz. Bei ASD-+FM, totaler FM, ASD I° und partieller FM 
mit intaktem Septum kann es schon in der Säuglingszeit zur Herzinsuffizienz kommen (DD Herz- 
insuffizienz im Säuglingsalter $. 383). Zunächst wird man nach den Zeichen der rechtsseitigen Volumen- 
belastung suchen, wie sie für den ASD II° typisch sind: 


Rö: _Vermehrte Lungengefäßzeichnung (Linksbelastung ausschließen, 8. 58), 
Dilatation des rechten Ventrikels mit Linksrotation des Herzens (stärkere rechtsseitige Druckbelastung aus- 
schließen, S. 59), 
Pulmonalisdilatation und -prominenz (poststenotisch, widerstandsbedingt, idiopathisch ausschließen, S. 44), 
Dilatation des rechten Vorhofs (kombinierte Belastung oder Verdrängung bei starker Linksbelastung aus- 
schließen, S. 52). 

EKG: IRSB (kommt auch physiologisch, bei CAC, ASD I’, FM, Ebstein, Bilogie, Lutembacher, ISTA und Rechts- 
insuffizienz vor), 
Zeichen der Rotation in UZS (Ausschluß einer stärkeren rechtsseitigen Druckbelastung, S. 90). 

PKG: Konstante Spaltung des 2. Tones (ausschließen eine nicht fixierte Spaltung: VSD und eine Abschwächung 
von P,: PST, VSD + PST). Systolisches, relativ leises Pulmonalströmungsgeräusch (ausschließen akziden- 
telles Geräusch, PST- und VSD-Geräusch). 


Ein Verdacht auf eine rechtsseitige Volumenbelastung ergibt sich, wenn bei einem sonst unauffälligen Kinde ana- 
mnestisch wiederholte Pneumonien angegeben werden oder paroxysmale Tachykardien oder Arrhythmien (Vorhof- 
dilatation!) bestehen. Auch ein zuerst eher akzidentelles Geräusch, das lauter wird, aber nicht so laut ist wie ein VSD- 
Geräusch, u. U. am Rücken lauter ist, läßt bei einem grazilen Kinde (evtl. mit Herzbuckel) daran denken. Ein ver- 
größertes Herz mit vermehrter Lungendurchblutung und fehlendem Geräusch ist bei einem Kleinkinde auf einen 
ASD II® verdächtig. Wegen der relativ guten Prognose ist um so mehr daran zu denken, je älter das Kind ist. Wenn bei 
einer rheumatischen Infektion das Geräusch über der Pulmonalis intensiver wird und ein Schwirren sowie eine stärkere 
Rechtsdilatation ohne wesentliche Vergrößerung des linken Vorhofs auftreten, so besteht der Verdacht auf einen zu- 
sätzlichen ASD (Taussig). 


Bei jeder rechtsseitigen Volumenbelastung wird man nach einer zusätzlichen Druckbelastung (pul- 
monale Hypertension) und nach einer Linksbelastung oder -hypoplasie suchen. Bei Verdacht auf rechts- 
seitige Volumenbelastung und fehlender Zyanose durchläuft die DD folgende Stufen: 


1. Ausschluß einer Linksbelastung: Wenn Herzgröße, Lungengefäßzeichnung und EKG normal 
sind, DD einer leichten Volumenbelastung (VSD I/DB I) oder leichten bis mittelgradigen Druck- 
belastung (AST/ISTA). Bei mittelgradiger Herzvergrößerung spricht ein normales EKG bei Kindern 
eher für eine Linksbelastung. } 


2. Ausschluß einer alleinigen oder zusätzlichen rechtsseitigen Druckbelastung (PST/Trilogie/ 
Bilogie — primäre/sekundäre Pulmonalsklerose). 
Y 
3. Erkennung einer beidseitigen Belastung: 
a) Rechtsbelastung + zusätzliche Linksbelastung (ASD I°, CAC s. unter 4) 
b) Kombination zweier Anomalien (ASD+VSD, DB, ISTA) 
c) Linksbelastung+zusätzliche Rechtsbelastung (VSD II—III, DBII—II, VSD/DB-+-PST, s. 8.232). 


Y 


4. Differenzierung der Anomalien mit rechtsseitiger Volumenbelastung. 


10* 
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1. VSD I/DB I — AST/ISTA: Leicht auszuschließen durch Intensität, Lokalisation und Form des Geräusches, Größe 

des linken Vorhofs, Beurteilung des Gefäßbandes und der unterschiedlichen Schrägbilder. 

VSDI: Scharfes, meist holosystolisches, tiefer (3.—4. ICR) gelegenes Geräusch mit Schwirren. Vergrößerung des 
linken Vorhofs und nicht des rechten (Rö: dv, SLD, SRD). 

DBI: Typisches systolo-diastolisches Maschinengeräusch im 1.—2. ICR li. Vergrößerung des linken und nicht 
des rechten Vorhofs, Ausweitung des Aortenknopfes, u. U. tiefe Aortenimpression. 

ISTA: Klinisch (fehlende Femoralispulse, Blutdruckdifferenz) und röntgenologisch (Epsilon- u. Liansches Zeichen). 

AST:  Scharfes, spindelförmiges Geräusch mit Pet. max. im 2. ICR re. parast. (nur bei $gl. und KIKi. evtl. li. 
parast. und tiefer) + Schwirren. Aorta asc. rechts am Gefäßband vorspringend, dilatiert und elongiert, 
verstärkte Aortenimpression und -pulsationen. Evtl. li. Ventrikel im SLD ausladend, die WS überragend 
und Bucht im SRD erhalten (s. auch S. 179). 


2. PST/Trilogie/Bilogie — primäre/sekundäre Pulmonalsklerose: Sind RVH-Zeichen im EKG festgestellt, so achte man 
besonders auf die Lungengefäßzeichnung, Geräusche, den P, und die Schrägbilder (s. auch 8. 115). 
PST/Trilogie: 
Rö:  Lungengefäßzeichnung normal/vermindert. Nur in schweren Fällen Vorhofvergrößerung re., Pulmonalis- 
prominenz oder verstrichene oder erhaltene Herztaille (erhalten bei Zwerchfelltiefstand, Mesokardie). 
EKG: Starke RVH mit Rechtsverspätung (25—50 msee) und T-Inversion bis V, und weiter links (ASD: IRSB mit 
starker Rechtsverspätung [40—90 msee] ohne linksseitige T-Inversion). 
PKG: 2. Ton gespalten, P, abgeschwächt, spätsystolisches Spindel-Papierdrachengeräusch, letzteres überlagert A,. 
(ASD: Frühsystolisches Geräusch, P, nicht abgeschwächt.) 
PST/TrF: Infundibulumregion verstrichen oder nur wenig ausladend, Pulmonalisprominenz deut- 
lich (außer bei verminderter LD), re. Vorhof weniger ausladend (Abb. 39). 


ä ht; E « 
Eeiragrechte ASD/FM: Infundibulumregion ausladend, Pulmonalisprominenz geht unter; bauchiger, weit nach 
kranial und ventral reichender re. Ventrikel (Abb. 38, 47c). 
PST/TıF: Re. Ventrikel mehr gekrümmt als ausladend oder normale, relativ flache rechte Kontur. 
AIR Bei TrF re. Vorhof stark ausladend mit hoher Bucht (Abb. 25, 26). 
schräglinks 


ASD/FM: Dilatierter re. Ventrikel oder Vorhof weit nach vorne (rechts) reichend, hohe Bucht, 
Verdrängung der li. Herzhöhlen nach hinten (Abb. 27). 


Bilogie: Entweder mehr ASD-ähnlich oder mehr PST-ähnlich. 
Rö: Großer re. Vorhof und starke (aneurysmatische) Erweiterung der PA. 
EKG: IRSB + leichte RVH (trotz einer bis in die Peripherie leicht vermehrten LD). 


PKG: 2. Ton stärker gespalten als der PST (RVH!) entspräche. 
P, nicht abgeschwächt bei PST-Geräusch, Endsystole nicht frei (PST-Geräusch!) 


Pulmonalsklerose (pulmonale Hypertension): 


Primäre: Rö: Lungenperipherie hell; „‚amputierter“, spitzkonischer linker Hilus, Pulmonalis und Hilus 
weit, ohne Eigenpulsationen. 
PKG: 2.Ton eng gespalten oder pathologisch einheitlich, P, stark akzentuiert, evtl. schwaches 
Systolieum + lautes Diastolicum (Pulmonalinsuffizienzgeräusch). Bei Herzinsuffizienz P, 
leise (Taussig). 
EKG: Starke RVH ohne IRSB, wenn keine Rechtsinsuffizienz (Dilatation). 
Sekundäre: Rö: Herz größer als bei unkompliziertem ASD/FM. Lungenperipherie hell, im mittleren oder 
inneren Drittel noch ektatische Gefäße, die zusammen mit Pulmonalstamm stark pulsieren. 


PKG: 2. Ton konstant, aber weniger gespalten, sonst wie oben. 
EKG: IRSB + RVH (R’ hoch). 


3. ASD + VSD/DB/ISTA/AST: Bei Verdacht auf kombinierte Belastung ist zur endgültigen Klärung immer ein 
Herzkatheterismus indiziert (evtl. auch AKG). 


ASD + ISTA/AST: Verstärkter Li-Re-Shunt, große rechte Herzhöhlen. ISTA klinisch und röntgenologisch, AST 
am Geräusch zu erkennen. Die Rechtsdilatation, v.a. des re. Vorhofs, und die fixierte Spaltung 
weisen auf ASD. 


ASD + VSD/DB: Li-Re-Shunt vermehrt. Dilatation aller 4 Herzhöhlen, bes. beider Vor} 


öfe bei lautem, tiefge- 


legenem VSD-Geräusch oder hochgelegenem systolischem oder kontinuierlichem DB-Geräusch, 
P, betont. Daran denken, wenn bei VSD-Geräusch ein IRSB mit Linksrotation und eine 
Spaltung des 2. Tones vorkommen. Auch ein Defekt zwischen li. Ventrikel und re. Vorhof und 
ein VSD mit Trikuspidalspalte sind möglich. In EKG Zeichen der komb. VH oder nur 
RVH (bei pulmonaler Hypertension). 
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4. Anomalien mit rechtsseitiger Volumenbelastung: DD für Prognose, Operationsindikation und operatives Vorgehen 


1 


vw 


entscheidend: 


Ebstein: Starke Ermüdbarkeit, Zyanose + oft zwischen 2.—5. Jahr, Lebervergrößerung ohne Pulsationen. Par- 
oxysmale Tachykardien, Arrhythmien. 


Lutembacher: Rö: 


Bds. Herzvergrößerung u. U. mit vorspringender und stark pulsierender distaler Kammer, 
Taille verstrichen bis prominent, keine Pulmonalisprominenz, LD vermindert. In SRD 
distale Kammer prominent, stark pulsierend. 

Niedervoltage rechts präkordial, RSB mit starker Verspätung, großes P-dextrocardiale. 
Leise Herztöne, Dreier-Vierer-Rhythmus, systolisches, diastolisches und präsystolisches 
Geräusch evtl. (to and fro: DD Perikarditis). 


Starke Rechtsdilatation mit Vergrößerung des li. Vorhofs, starke Pulmonalisdilatation. 


EKG: P-cardiale, Flimmerbereitschaft (Schmidt). RVH-Zeichen überwiegen + LV-Hypoplasie, 
vereinzelt überdrehter Rechtstyp. Schon beim Sgl. RVH + RSB (Rossi). 

PKG: Mitralstenosegeräusch über Spitze + scharfes mesodiastolisches Austreibungsgeräusch über 
Pu. + Schwirren. P, betont. 

ASDT°: Dyspnoe häufiger als bei ASD II®. 

Rö: Rechtsdilatation u. U. mit Vergrößerung des li. Vorhofs und Ventrikels (MINS), Pulmo- 
nalisdilatation. Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung. 

PKG: Geräusch lauter und tiefer gelegen als bei ASD II? (3.—4. ICR), meist Schwirren. + holo- 
systolisches, scharfes Mitralinsuffizienz-Geräusch über der Spitzenregion. 

EKG: Linksabweichung von AQRS über 0° hinaus (meistens zwischen —30 und — 100°), größter 


.‚Canalisave: 


. Single auriele: 


Teil der Schleife oberhalb 0°, im GUZS verlaufend. IRSB + RVH; wenn MINS kombiniert, 
noch große R,, R, oder + LVH. 


Dieses typische EKG kommt auch vor bei: 


ÄOQRS —30 bis — 180°. Häufiger Zyanose und Herzinsuffizienz als bei ASD I? (auch ana- 
mnestisch), schwerere und früher einsetzende Symptome, stärkere O,-Untersättigung. P,- 
Betonung und enge Spaltung, deutliche RVH-Zeichen und ein ÄQRS stärker negativ als 
— 105° sprechen für Canalis. Herz deutlich vergrößert; Infundibulumbereich prominent, 
so daß Taille ausgebuchtet, zumindest verstrichen ist. DD zum Primumdefekt in den ersten 
Lebensjahren schwierig. Die meisten Kinder mit Canalis ave. sterben in den ersten 2 Jahren 
an Herzinsuffizienz (S. 237). Nach dem 4. Jahr sprechen obige Befunde für Primumdefekt. 


ÄQRS —60 bis —160°. Leichte Untersättigung, u. U. leichte Zyanose. Tendenz zur 
progressiven Herzvergrößerung und Dekompensation mit wechselnder Lebervergrößerung. 
P, betont. Auch Kombination mit Dextrokardie, single ventricle, Trikuspidal-Mitralatresie. 


.VSD vom Canalistyp: ÄQRS —30 bis — 160°. T-Negativität in I (selten bei normalem VSD) + Zeichen 


diastol. Volumenbelastung (rSr’, rsR’) oder RS rechts präkordial. Links präkordial QRS 
oder RS, R/S meist deutlich über 1 (selten 1 oder nahe 1), R, überhöht. 


4. Endokardkissendefekt + PST: ÄQRS — 70 bis — 180°. Zyanose, Kardiomegalie, P, abgeschwächt, PST- 


Geräusch über Pu. 


. Gelegentlich auch bei ASD II° (in 2—4%, AQRS —60 bis — 175°) und bei VSD + ASD. 


FM: DD von ASD schwierig. Bei normal großem Herzen und fehlenden Beschwerden DD vom späteren Säuglings- 
alter an nicht notwendig. Bei großem Shunt (LD!), progressiver Herzvergrößerung (trotz Digitalisierung) und 
stärkeren Beschwerden beim jungen Kinde immer an Kombinationen denken. 


Im Neugeborenen- und frühen Sä 


glingsalter spricht ein normales oder nur leicht vergrößertes Herz mit 


Rechtsinsuffizienz, Dyspnoe und mäßiger Zyanose für 


totale FM mit Behinderung des Pulmonalvenenrückflusses: 


Rö: Lungenfelder schleierig bis milchglasartig getrübt mit fleckig-retikulärer Zeichnung (evtl. + Atelektase 
oder Pneumonie) = passive venöse Stauung. 

PKG: Kein oder nur leises systol. Geräusch. 2. Ton fixiert gespalten und P, akzentuiert. 

EKG: starke RVH + LV-Hypoplasie, starke Rotation im UZS, P nicht überhöht. 


Im Säuglingsalter spricht eine progressive Herzvergrößerung, sofern ein Endokardkissendefekt ausgeschlossen 
werden kann (s. 0.), für eine partielle FM mit intaktem Vorhofseptum oder sich schließendem FO (2.—6. Mon.), 
totale FM (leichte Untersättigung mit Zyanose) oder ASD + FM. 
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Jenseits des Säuglingsalters ist die röntgenologische DD einfach bei: 


Totale FM in die linke V.cava eran.: 

Rö: _ Schneemannfigur, tiefgelegene Ösophagusimpression durch horizontales Sammelgefäß. Im Säuglingsalter 
eiförmiges Herz, später mehr ASD-ähnlich. 

PKG: 2. Ton eng gespalten, P, akzentuiert, evtl. 3. und 4. Ton. Systolisches Geräusch fehlend oder intensiv + Schwir- 
ren. Apikales Mesodiastolieum nach 6. Mon. Präsystol. Crescendo-Decrescendo-Geräusch am li. unteren Sternal- 
rand fast pathognomonisch. Nonnensausen verstärkt. 

EKG: RVH + LV-Hypoplasie. AQRS + 90 bis + 130°. 


FM der rechten Pulmonalvenen in die V.cavacaud.: 
Rö: Rechts deszendierendes Gefäß, evtl. Dextroposition des Herzens und Hypoplasie der rechten Lunge. 


FMderrechtenoberen Lungenvenenindie V.cavacran. +ASD II°®: 


Rö: Breite V. cava cran. 


Bei FM in den rechten Vorhof oder Koronarvenensinus ergibt selbst die Katheterisierung oft keine sichere 
Klärung (selektives AKG, Farbstoffverdünnungskurven, direkte O,-Messung!) 


Prognose, Operationsindikation 


Die Prognose hängt ab vom Ausmaß der rechtsseitigen Volumenbelastung und einer zusätzlichen 
Widerstandsbelastung, bei FM auch von der Größe einer interatrialen Verbindung (ASD, FO) und der 
Behinderung des Pulmonalvenenrückflusses. Sie ist wegen der zunehmenden pulmonalen Hyper- 
tension und der zusätzlichen Linksbelastung beim ASD I° schlechter als beim ASD II°, beim Canalis 
avc. schlechter als beim ASD I°. Ein kleiner ASD (Diameter < 2,0 cm) oder die Transposition einer 
einzigen Lungenvene (evtl. auch rechte Ober- und Mittellappenvene, Wood) ist mit einem langen Leben 
vereinbar und macht keine Beschwerden. Beim Sekundumdefekt sind Todesfälle im Kindesalter 
selten und kommen nur bei Pneumonien vor, oder wenn zusätzlich Lungenvenen transponiert bzw. 
andere Anomalien kombiniert sind (DB, VSD, ISTA). Selbst bei FM der rechten Lungenvenen leben 
die Patienten lange, wenn ein ausreichend großer ASD vorhanden ist. Die mittlere Lebenserwartung 
liegt beim ASD II? bei 38 Jahren. Doch werden viele Patienten 50—70 Jahre alt, bei kombinierter MST 
30 und 40 Jahre (Keith, Rowe u. Vlad). Der Primumdefekt kann wie das Atrium commune 
schon im Kindesalter zur Herzinsuffizienz führen, doch überleben die meisten Kinder das 4. Lebensjahr 
und sterben erst zwischen dem 4. und 30. Jahr (Keith u.M.). Beim Canalis avc. dagegen ist schon 
in den ersten beiden Lebensjahren mit Herzinsuffizienz und Exitus zu rechnen. Beider Lungenvenen- 
transposition ist die Prognose schlecht, wenn eine interatriale Verbindung fehlt oder ungenügend 
ist (kleines FO) oder eine pulmonale Hypertension besteht. Nur wenige dieser Patienten überleben die 
frühe Kindheit. Säuglinge mit totaler FM und pulmonaler Hypertension sterben in der Mehrzahl 
(80%) in den ersten 6 Monaten. Ist gleichzeitig der Pulmonalvenenrückfluß behindert, so tritt der Tod 
an Herzinsuffizienz schon in den ersten Lebenswochen ein. Bei der Ebsteinschen Anomalie hängt 
die Prognose vom Grad der Trikuspidalmißbildung und der Größe der funktionellen Kammer ab. 
Sie ist um so schlechter, je schwerer die Trikuspidalinsuffizienz und je kleiner die distale Kammer ist 
und je früher Symptome auftreten. Die mittlere Lebenserwartung beträgt 30 Jahre (3 Tage bis 70 
Jahre!). 

Eine Gefahr bedeuten bei ASD und FM die häufigen Pneumonien (vermehrte LD) und die Neigung zu Arrhyth- 
mien (Vorhofdilatation!). Dadurch kann eine Rechtsinsuffizienz ausgelöst werden, die jedoch meist auf konservative 
Behandlung anspricht. Auch eine aufgepfropfte rheumatische Infektion beeinflußt die Prognose ungünstig (s. dort). 
Beim unkomplizierten ASD II? tritt im Alter von 30—50 Jahren eine leichte, von 50—60 Jahren eine starke Ein- 
schränkung der Leistungsfähigkeit auf (Vorhofflimmern + Trikuspidalinsuffizienz, Rechtsinsuffizienz, Wood). Bei 
10% der ASD II°-Fälle kommt es zwischen dem 25. und 35. Jahr zu einer mittelgradigen bis schweren pulmonalen 
Hypertension, evtl. mit Herzinsuffizienz (Pulmonalgefäßveränderungen!). Die Diagnose des ASD II® wird meist erst 
im Schulalter gestellt, wenn das Geräusch lauter und das Herz größer wird oder eine leichte Arbeitsdyspnoe auftritt. 
Je früher das Kind Beschwerden oder eindeutige Symptome bekommt, um so schlechter ist die Prognose, weil dann 
die Kombination mit einer FM oder anderen Anomalien, ein Primumdefekt bzw. eine verzögerte Lungengefäßreifung 
wahrscheinlich sind. Bei FM mit intaktem Septum oder sehr kleinem FO stellen sich meist schon im Säuglingsalter 
Beschwerden ein (Tachypnoe, Gewichtsstillstand, Blässe, Zyanose, Dystrophie, Herz- und Lebervergrößerung). Bei 


Vorhofseptumdefekte, Transposition von Lungenvenen, Ebsteinsche Anomalie 151 


der Ebsteinschen Anomalie kann nur eine rasche Ermüdbarkeit im Vordergrund stehen, doch wird das Bild schlag- 
artig bedrohlich, wenn Rhythmusstörungen hinzukommen. Der Tod tritt entweder plötzlich, im tachykarden Anfall 
oder an einer progressiven Herzinsuffizienz ein. Eine operative Behandlung ist nicht möglich (tödliche Arrhythmien !). 


Die Operationsindikation hängt vom Shuntvolumen (Herzgröße), dem Grad der pulmonalen 
Hypertension (Lungengefäßwiderstand), der Form und Lokalisation der Anomalie und der Kombination 
mit anderen Anomalien ab. Bei kleinem Herzen ohne rechtsseitige Druckbelastung und ohne besondere 
klinische Symptome ist ein kleines Shuntvolumen anzunehmen (kein IRSB, normale Atemvariabilität 
des 2. Tones), und man kann mit der definitiven Abklärung zuwarten. Bei Zeichen größerer Shunt- 
volumina (deutliche Spaltung des 2. Tones, Rechtsverspätung), einer pulmonalen Hypertension 
(R/ > 1,5 mV, P, betont bei relativ enger Spaltung und deutlicher Rechtsverspätung) oder klinischer 
Verschlechterung ist die Abklärung indiziert. Sie ist um so dringlicher, je jünger das Kind beim Auf- 
treten der ersten Symptome ist. Die Operationsindikation ist bei einer Minutenvolumenrelation beider 
Kreisläufe über 2,0 gegeben. Die Frühdiagnose im Säuglingsalter ist besonders wichtig bei partieller 
FM mit intaktem Septum und bei totaler FM. Auch bei Verdacht auf einen Primumdefekt (bes. Canalis 
avc.) oder einen ASD II°+FM sollte die Abklärung nicht zu lange aufgeschoben werden. Indiziert 
ist der Herzkatheterismus immer, wenn eine Tendenz zur klinischen Verschlechterung oder Herz- 
vergrößerung beobachtet wird oder bei Hinweisen auf eine pulmonale Hypertension. Sehr wichtig 
ist es wegen des unterschiedlichen operativen Vorgehens und Risikos, einen ASD I° (extrakorporaler 
Kreislauf) von einem ASD II® (Hypothermie) zu differenzieren und eine kombinierte FM zu erkennen 
(evtl. extrakorporaler Kreislauf). Beim Primumdefekt ist, besonders wenn die Mitralis gespalten ist, 
das Risiko höher als beim unkomplizierten ASD II°, weshalb nur bei zunehmender Herzgröße und 
klinischer Verschlechterung operiert werden sollte. Die Korrektur einer partiellen FM mit intaktem 
Septum ist notwendig, um den sonst hoffnungslosen Zustand zu bessern. Bei totaler FM ist die Ope- 
ration schwierig; die Ergebnisse sind bisher sehr unterschiedlich (Cooley u. M., Vetto u.M.). 

Der ASD II? sollte im Kindesalter operiert werden, da die operativen Todesfälle Patienten über 25 Jahre betreffen 
(Chapman u. M., Cooley). Zudem ist nach dem 'hr in einem Teil der Fälle (5%) mit einer schweren pulmonalen 
Hypertension zu rechnen, die ein höheres Operationsrisiko und ein schlechteres Ergebnis bedingt. Belastende Punkte 
für die Operation sind: eine Zyanose, eine anamnestische Herzinsuffizienz, eine helle Lungenperipherie und starke 
RVH-Zeichen im EKG. Bei leichter, teilweise volumenbedingter Erhöhung des rechtsventrikulären Druckes auf 
50—70 mm Hg kann noch mit Erfolg operiert werden (Liddle u. M., Chapman u. M.). Eine rheumatische Infektion 
bei älteren Kindern sollte unter intensiver Behandlung ausgeheilt sein. Eine partielle FM wird in der Regel mit dem 
ASD zusammen korrigiert (Septumverlagerung nach rechts, Septumprothese). Bei totaler FM wird mancherorts 
wegen der kleinen linken Herzhöhlen zweizeitig vorgegangen, indem zuerst eine breite Verbindung zwischen der 
retrokardialen Sammelvene und dem linken Vorhof hergestellt, später der ASD verschlossen wird (Bahnson, Keith 
. Bei einzeitigem Vorgehen wird nach Cooley u.M. durch Septumverlagerung nach rechts der linke Vorhof 
vergrößert und dadurch die Gefahr des postoperativen Lungenödems vermindert. Bei FM der rechten Lungenvenen 


in die V. cava caud. ist die Prognose gut, wenn die Infektanfälligkeit überwunden ist. Eventuell bedürfen die begleiten- 
den Lungenmißbildungen einer operativen Behandlung. 


Die Operationsmortalität liegt beim unkomplizierten Seeundumdefekt bei 0—3%. Bei einem Druck über 70 mm Hg 
1 ist das Risiko groß (Bayer, Wolter, Bachmann). Bei Druckwerten zwischen 60 und 80 mm Hg 
beträgt die Operationsmortalität nach Dogliotti und Actis Dato 20—30%. Auch bei ASD II? mit partieller FM 
liegt die Mortalität höher, etwa bei 10% (extrakorporaler Kreislauf). Beim Primumdefekt (Septumprothese, Valvulo- 
plastik) beträgt die Operationsmortalität je nach der anatomischen und hämodynamischen Situation 5—12%, beim 
Canalis 50— 70% (Scottu. M., Chapman u. M.). Postoperativ wird das Herz deutlich kleiner (Abb. 90), die vermehrte 
Lungengefäßzeichnung geht zurück, das systolische und frühdiastolische Geräusch verschwinden, die Spaltung des 
2. Tones nimmt ab. Wachstum und körperliche Entwicklung setzen wieder ein. Bei Sekundumdefekten kann nach 
3 Monaten eine normale Tätigkeit aufgenommen werden. Der Druck im rechten Ventrikel normalisiert sich bei Fällen, 
bei denen er präoperativ unter 50 mm Hg betrug, während er bei präoperativen Werten von 40—70 mm Hg nur 
teilweise zurückgeht. Bei Druckwerten über 50% des Aortendruckes vor der Operation ist die Rückbildungstendenz 
schlecht (Cooley). Im EKG zeigt sich der Druckabfall an einem Rückgang des erhöhten R’ in V, innerhalb 2—4 
Monaten. Bleibt R’ hoch, so weist dies auf einen ungenügenden Verschluß des ASD oder eine irreversible pulmonale 
Hypertension. 
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Abb. 90. K. A., 8°/,, J., 810/60 (8). 


Rö: Linksverbreiterung des Herzens mit weit nach links unten reichendem Spitzenbereich und verlängertem, breit 
prominentem Pulmonalsegment, das in der Richtung der fast geradlinigen linken Herzkontur verläuft (a), Lungen- 
gefäßzeichnung vermehrt. Im SLD (b) überragt die linke Kontur in langem Bogen die Wirbelsäule (verdrängter, 
normal großer linker Ventrikel); rechte Kontur vermehrt ausgebuchtet (rechter Vorhof); hohe Herzbucht in den 
flauen Cava-superior-Schatten auslaufend. Im SRD (e) linker Bogen verlängert, stark ausladend, mit dem Spitzen- 
bereich fast bis an die Thoraxbegrenzung reichend, Infundibulum und Pulmonalregion verstrichen bis leicht promi- 
nierend, Aorten- und Ventrikelachse zusammenfallend (Rotation im UZS), Retrokard ausgefüllt. D.: Rechtsseitige 
Volumenbelastung mit Linksrotation, Erweiterung des Infundibulum und der A. pulmonalis, Vorhofvergrößerung 
rechts: ASD/Transposition von Lungenvenen. 


EKG: BA: ÄQRS + 88°, P cardiale (P = 0,10”, PQ auf 0,18” verlängert). BWA: rSr’ in V, und V,, UZ in V,, kein q 
links, Rechtsverspätung 0,050” rechts, Diff. Vı—V, + 0,025”, kleine Amplitude von r” = keine Druckerhöhung 
rechts. D.: Volumenbelastung rechts ohne Druckerhöhung, Rotation im UZS. 


PKG: Spaltung des 2. Tones von 0,045” ohne Akzentuation von P,. D.: Volumenbelastung rechts (DD: ASD partielle 
falsche Pulmonalvenenmündung). 


Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Secundumtyp, Minutenvolumen re/li = 2,5, RV 24/0 mm Hg, PA 24/7 mm Hg). 
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Präoperativ 
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Post tiv 
Postoperativ (2 Monate nach Verschluß des ASD): nn 
Rö: Normalisierung der Herzgröße (d), Rückgang der Herzrotation: sl. Bild (e). Auf diesem auch rechte Kontur 
flacher (rechter Ventrikel), Bucht weiter kaudal. Leichte Dilatation noch vorhanden. Abnahme der pulmonalen Gefäß- 
kaliber und der Pulmonalisprominenz. 


EKG: ÄQRS geht leicht nach links. ÜZ in V, und V,, q-Zacken in V, und V, (Rückbildung der Rotation im UZS), 
S-Zacken links präkordial verschwinden, r’ in V, in Rückbildung (S-Spaltung in V,). Verschwinden des AV-Blocks 
1. Grades (Wegfall der Volumenbelastung, Dilatation z. T. noch vorhanden). 
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Abb. 91 
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Abb. 91. H. R., 51/15 J., 61404. 


Rö: Beidseits verbreitertes Herz mit ausladendem und nach kranial verlängertem Vorhofbogen (a); Hebung der 
Spitze; Taille ausgefüllt, leicht prominent; linke Herzkontur in großem, einheitlichem Bogen von der Wirbelsäule bis 
zum Zwerchfell ziehend; Pulmonalsegment nicht differenzierbar; rechter oberer Wirbelsäulenschatten entblößt; 
Gefäßband rechts schmal, links breit; Lungengefäßzeichnung vermehrt. Im SLD (ec) großer Herzdurchmesser, linker 
Ventrikel überragt die Wirbelsäule in flachem Bogen; rechter Bogen stark nach vorne und oben ausladend mit hoher, 
in die V. cava sup. übergehender Bucht. D.: Volumenbelastung rechts mit starker Rotation im UZS, Vorhofvergröße- 
rung rechts. 


Im AKG rechter Ventrikel, Infundibulum und Pulmonalarterie stark dilatiert und links randbildend, Aortenschlinge 
fast sagittal eingestellt (b): Rotation im UZS. Auf dem Seitenbild (d) starke Rotation, da Septum interventr. im 
Profil getroffen, von vorne oben nach hinten unten verlaufend. Gleichzeitig Kippung des Herzens um die Transversal- 
achse mit Verlagerung der Spitze nach hinten oben, Verdrängung und Hebung des linken Ventrikels und Vorhofs 
(Retrokardialraum schmal und spitz). Linker Ventrikel klein entsprechend der kleinen Aorta. Rechte Herzhöhlen 
reichen weit nach vorne, vordere Herz-Zwerchfell-Winkel infolge Rotation im UZS frei, weit nach kranial reichende 
vordere Kontur durch erweitertes Infundibulum und Pulmonalarterie. 


EKG: EA: ÄQRS + 95°, IRSB. BWA: oUP in V, = 0,05”, Diff. V,—V, = + 0,03”, IRSB, ÜZ nach links ver- 
schoben (V,). Amplitude von R’ in V, mit 2,0 mV überhöht. D.: Volumenbelastung rechts, Herzrotation im UZS, 
leichte Druckbelastung rechts. 


PKG: Leises proto-mesosystolisches Decrescendogeräusch. Konstante Spaltung des 2. Tones von 0,045”, P, nicht 
besonders akzentuiert. 


DD: Röntgenbild und EKG zeigen die starke Volumenbelastung der rechten Herzhöhlen mit Rotation im UZS; auch 
PKG zu Vorhofseptumdefekt passend. Spaltung des 2. Tones von 0,045” im Verhältnis zur Volumenbelastung gering. 
Dies kann als Ausdruck dafür gewertet werden, daß der Lungenwiderstand nicht sehr niedrig ist, was mit der leichten 
Druckerhöhung laut EKG übereinstimmt. Bestätigung durch Katheterismus. 


Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Secundumtyp). (Großer Shunt, 2,8faches des Großkreislaufvolumens; RV 42/0, 
PA 40/11 mm Hg.) 
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Abb. 92. B. T., 3%/5 J., 1796/61 (8). a 


Rö: Herz leicht verbreitert mit verstrichener Taille (a), Pulmonalisprominenz, Lungendurchblutung vermehrt. Im 
SLD (b) vergrößerter Querdurchmesser, rechter Bogen verlängert und prominent, linker Ventrikel überragt die Wirbel- 
säule. Im SRD (nicht abgebildet) linke Kontur bis fast zur Thoraxwand reichend mit prominentem Pulmonalsegment. 
D.: Volumenbelastung des rechten Herzens mit Linksrotation. 

EKG: EA: ÄQRS — 4° (Schleifenverlauf im GUZS), P/PR = 1,0, T konkordant. BWA: P dextrocardiale, rsR’ in 
VB’ 1mV, oUP in V, = 0,04”, Diff. V,—V; = + 0,010”, Rückbildungsstörung rechts, ÜZ in V,, q nur in V..D.: 
Volumenbelastung rechts bei Primumdefekt (Achse!) mit Rotation im UZS, leichte Druckerhöhung rechts (R’-Höhe). 
PKG: (Pu) Leises proto-mesosystolisches Geräusch, Spaltung des 2. Tones von 0,040” ohne Akzentuation von P;. 
DD: Röntgenbild und EKG zeigen eine rechtsseitige Volumenbelastung mit Linksrotation. Auch PKG paßt zu ASD. 
ÄQRS und Vektorschleifenverlauf sprechen für Primumdefekt, die Überhöhung von R/ für leichte pulmonale 
Druckerhöhung. Im selben Sinne spricht die relativ geringe Spaltung des 2. Tones mit Akzentuation von P, bei einer 
rechtsseitigen Volumenbelastung. Im EKG keine Zeichen für Linksbelastung im Sinne eines Cushion-Defektes. 
Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Primumtyp, Min.Vol.re/li = 2,5, RV 22/0 mm Hg, PA 22/6 mm Hg). 
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Abb. 93. T. J., 42/15 J., 57426. 


Rö: Beidseits verbreiterter Herzschatten (a), Spitzenbereich vermehrt nach links unten reichend, großer rechter Vor- 
hof; verlängerte, leicht prominente A. pulmonalis, Taille erhalten; Lungendurchblutung stark vermehrt. Auf dem 
seitlichen AKG (b) (Katheter über ASD im linken Ventrikel) Füllung der linken Herzhöhlen und infolge Li-Re-Shunts 
auch der rechten. Enorme Erweiterung des RV und der A. pulm., breiter Kontakt mit Thoraxwand, kleines Aorten- 
kaliber, Septum im Profil getroffen, starke Rotation im UZS, Verlagerung des LV nach hinten. 

EKG: EA: AV-Block 1. Grades, AÄQRS — 55°, Vektorschleife im GUZS verlaufend. BWA: oUP in V, = 0,06”, 
oUP in V, = 0,05”, Diff. V,—V,; = + 0,01”. QRS-Dauer 0,10”. Vektorverlauf s. Zeichnung. R, = 2,3 mV (RVH). 
Trotz Rechtsverspätung entsteht kein rsR’-Typ, da gleichzeitig auch Linksverspätung (Volumenbelastung links). 
R, = 2,7 mV, qR von V, bis V, reichend. D.: Beidseitige kombinierte Belastung mit Rechts- und Linksverspätung. 
PK6: 2. Ton 0,04” gespalten, P, akzentuiert. Proto-mesosyst. Crescendo-Decrescendo-Geräusch über Basis. 

DD: Rö: Volumenbelastung rechts durch großen Li-Re-Shunt, also ASD. Im EKG deuten QRS-Achse und Vektor- 
schleifenverlauf auf Primumdefekt mit pulm. Hypert. Dazu paßt die geringe Spaltung des 2. Tones mit Akzentuation von 
P,. Zusätzliche Linksbelastung (R,-Höhe) durch komb. MINS oder VSD erklärbar, zu letzterem paßt jedoch PKG nicht. 


Diagnose: (autoptisch) Vorhofseptumdefekt (Primum- + Secundumtyp, gespaltenes Mitralsegel) (Minutenvolumen 
rechts/links — 2,8. RV 45/2, PA 35/8 mm Hg). 
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Abb. 94. A. U., 146/,, J., 59863. 


Rö: Querverbreitertes Herz mit ausgefüllter Taille und leicht prominierendem Pulmonalsegment (a), Lungendurch- 
blutung vermehrt. Im SLD (b) stark vorspringender rechter Bogen, linker Ventrikel überragt die Wirbelsäule nicht. 
Im SRD (e) linke Kontur vermehrt ausgebuchtet, Taille ausgefüllt, prominentes Pulmonalsegment, einheitliche 
Aorten-Ventrikelachse, keine Vergrößerung des linken Vorhofs. D.: ASD mit Rotation im UZS. 

EKG: EA: Rechtstyp, IRSB, AV-Block 1. Grades. BWA: Kein Q in V,, sehr tiefes S, (1,5 mV), R’ in V, mit 0,65 mV 
nicht hoch. D.: Volumenbelastung rechts mit Hypertrophie. 

PKG: Spaltung des 2. Tones von 0,045” mit Akzentuation von P,. Protomesosystolisches Geräusch. 

DD: ASD (Secundumtyp) — partielle falsche Lungenvenenmündung — ASD + pulmonale Hypertension. Die im 
Verhältnis zur Rechtsverspätung (oUP in V, = 0,065”, Diff. V,—V, = 0,035’) geringe Spaltung des 2. Tones und die 
Akzentuation von P, sprechen für eine Druckerhöhung im kleinen Kreislauf. 

Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Secundumtyp) mit pulmonaler Hypertension (RV 50 mm Hg). 


Vorhofseptumdefekte, Transposition von Lungenvenen 159 


Zu Abb. 94 


5 


\ 


Abb. 95. D. B., 76/15 J., 71449 (B). 


Rö: Herzbreite in der Norm, Pulmonalbogen leicht verlängert und die Taille vermehrt ausfüllend, Lungendurch- 
blutung leicht vermehrt (a). D.: Links-Rechts-Shunt mäßigen Grades. 
EKG: EA: ÄQRS + 80°, P/PR = 1,0, PQ = 0,18. BWA: rsR’ in V,, oUP in V, = 0,065”, Diff, V,—V, positiv. q in 


V, und V,. ÜZ in V, und V,. D.: Volumenbelastung rechts. 

PKG: (Pu) Spaltung des 2. Tones von 0,04”, proto-mesosystolisches Geräusch. 

DD: Mäßige Volumenbelastung rechts (p.a. normale Herzgröße, geringe Spaltung des 2. Tones ohne Akzentuation 
von P,): ASD II® — partielle falsche Pulmonalvenenmündung. 

Diagnose: Falsche Mündung der oberen rechten Lungenvenen in die V. cava superior (Minutenvolumen rechts/links 
= 1,4). 
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Abb. 96. B. A., 65/15 J., 55576. 


Rö: Linksverbreitertes Herz mit leicht vorspringender rechter Vorhofkontur (a), Taille verstrichen, Pulmonalispro- 
minenz, Lungendurchblutung vermehrt, rechter oberer Wirbelsäulenrand frei. Stl (b): Vordere Herzkontur bis 
den Zwerchfellwinkel eintauchend und in unmittelbarem Kontakt mit der Thoraxwand weit nach oben rei 
Ösophagus nicht verlagert oder komprimiert, freier Retrokardialraum. Im SLD (c) überragt der linke Ventr! 
Wirbelsäule in kurzem Bogen, die rechte Kontur ist verlängert und nach rechts ausgebuchtet. D.: Starke Volumen- 
belastung rechts mit Linksrotation. Im AKG (d, e) Dilatation des rechten Ventrikels und Rotation des Herzens im 
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UZS erkenntlich: Der rechte Ventrikel ist links randbildend und füllt mit dem weiten Infundibulum die Taille aus; 
der Aortenbogen ist zur Sagittalebene hin gedreht und gibt dadurch den rechten Wirbelsäulenrand frei (d: Lävo- 
gramm). Septum nach hinten verlagert und steil gestellt, großer Kontakt des rechten Ventrikels mit der Thorax- 
wand (e: Dextrogramm). 

EKG: EA: ÄQRS + 145°, breites $ı. BWA: oUP in V, = 0,06”, Diff. V,—V, = +0,01”. R, = 1,0 mV. Rückbildungs- 
störung rechts, IRSB (QRS 0,09”), ÜZ in V, und V,. D.: Starke Rechtsverspätung mit rR’-Typ in V, und Verlagerung 
der ÜZ sprechen für starke Volumenbelastung rechts und Rotation nach links, die R’-Amplitude in V, spricht gegen 
eine Druckerhöhung. 

PKG: Spaltung des 2. Tones von 0,05”, P, mäßig akzentuiert, proto-mesosystolisches Geräusch. 

DD: Starke Volumenbelastung rechts ohne Druckerhöhung: ASD II°, partielle falsche Lungenvenenmündung, Pul- 
monalinsuffizienz. Das PKG paßt zu den zwei ersteren, schließt letztere aus. 

Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Secundumtyp) + falsche Mündung zweier rechter Lungenvenen in die V. cava superior 
(RV 35/0, PA 35/10 mm Hg, Minutenvolumen rechts/links — 2,9). 


11 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 


162 Belastungen des rechten Herzens 


Abb. 97. M. H., 8 J., 59041. 


Rö: Herz bds. leicht verbreitert mit gerundeter Spitze 
und stark prominentem Pulmonalbogen (a), Taille 
ausgefüllt. Am rechten Gefäßbandrand fällt in Höhe 
der 6. Rippe eine umschriebene knopfförmige Ver- 
schattung auf, während die Aorta ascendens nicht zu 
erkennen ist. Lungendurchblutung bis zur Peripherie 
stark vermehrt. Im SLD (b) überragt der linke Ven- 
trikel in großem Bogen die Wirbelsäule, rechter Bogen 
ausgebuchtet und verlängert. An der linken Herzkon- 
tur fällt oberhalb des linken Vorhofs eine nach hin- 
ten gerichtete Prominenz auf. D.: Volumenbelastung 
rechts mit Rotation im UZS. Erweiterung der V. azy- 
gos. Auf dem seitlichen AKG (e) Füllung der Vv. hemi- 
azygos und azygos, die über den rechten Pulmonalis- 
hauptast zieht und in die obere Hohlvene mündet 
(„Knopf in a); stark erweiterter rechter Ventrikel 
mit im Profil getroffenem, nach hinten verlagertem 
Septum und erweitertem, orthograd getroffenem Pul- 
monalishauptast. 


EKG: EA: ÄQRS +155°, IRSB. BWA: Rückbil- 
dungsstörung rechts, ÜZ in V,, kein q in V, und V,, 
IRSB,oUP in V, = 0,06”, Diff. V,—V,;= + 0,025”. D.: 
Volumenbelastung rechts mit starker Linksrotation. 


PKG: (S. 163 oben) Frühsystolisches Geräusch, Spal- 
tung des 2. Tones mit Akzentuation von P;. 


DD: Röntgenbild, EKG und PKG sprechen überein- 
stimmend für starke rechtsseitige Volumenbelastung 
bei ASD oder ASD mit falscher Lungenvenenmün- 
dung. Da die Spaltung des 2. Tones im Vergleich zur 
Rechtsverspätung gering und der 2. Pulmonalton ak- 
zentuiert ist, kann auf eine Erhöhung des Pulmonal- 
widerstandes geschlossen werden. Die vergrößerte V. 
azygos deutet auf ein Fehlen der V.cava inferior und 
legt den Verdacht auf andere Venenanomalien nahe. 


Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Seeundumtyp) mit 
falscher Mündung der drei rechten Lungenvenen 
in den rechten Vorhof, Fehlen der V. cava inferior. 
(RV 35/0, PA 35/10, Min.Vol. re/li = 2,5.) 
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Abb. 98. S. A., 6 Wo., 67954 


Rö: Blähung der Lungen, rechte Thoraxhälfte deutlich schmäler als linke bei exakter p.a. Aufnahme: Herz kugelig 
mit stark gehobener und gerundeter Spitze, A. pulmonalis nicht differenzierbar. Lungendurchblutung vermehrt. 
Rechts parakardial fällt ein stark geschlängeltes und vergrößertes Gefäß auf, das von kranial nach kaudal an Kaliber 
zunimmt und sich im Zwerchfellschatten verliert (Leber vergrößert). (Im nicht wiedergegebenen Ösophagogramm 
Vergrößerung des linken Vorhofs mit Verlagerung des Ösophagus nach rechts und hinten, auf dem Seitenbild Ver- 
tiefung des sagittalen Thoraxdurchmessers und Verbreiterung des Herzquerdurchmessers, Thymusschatten im oberen 
Mediastinum.) 


EKG: ÄQRS +140°, Rückbildungsstörung rechts, ÜZ umgekehrt in V,, q in Vy,—V,, Vorhofbelastung rechts. D.: 
RVH, Vorhofbelastung rechts. 


PKG: Einheitlicher, akzentuierter 2. Ton, proto-mesosystolisches Deerescendogeräusch mit präsystolischem Decres- 
cendogeräusch. 


Diagnose: Mündung der rechten Lungenvenen infradiaphragmal in die V. cava inferior, zusätzlicher Ventrikelseptum- 
defekt. 


1 
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Abb. 99. Z. H.-R., Y/,, J., 58307. 


Rö: Typische Achter- oder Schneemann-Figur (a): Großes, kugeliges Herz, dem ein rundlicher, nach links und v.a. 
weit nach rechts ausladender Gefäßbandschatten aufsitzt. Lungendurchblutung stark vermehrt, namentlich in den 
zentralen Abschnitten. Im Ösophagogramm (b) starke doppelseitige Eindellung des oberen Ösophagus. Im SLD (ce) 
Achterfigur: Der linke Ventrikel überragt die Wirbelsäule, oberhalb davon reicht ein großer, halbmondförmiger 
Gefäßschatten weit nach links; rechter Herzbogen verlängert, darüber ein zweiter dichter Gefäßbogen, der weit nach 
rechts und kranial auslädt. D.: Totale falsche Mündung der Lungenvenen, Rotation im UZS. Im seitlichen AKG (e) 
Darstellung des abnormen Venenrückflusses, der Erweiterung des rechten Ventrikels und der Hypoplasie des linken 
Ventrikels mit rotiertem, im Profil getroffenem und nach hinten verlagertem Septum interventr. In (d) pathologisch- 
anatomischer Situs. 
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EKG: Anfangs Links-, spät. Rechtstyp. rsR’-Typ mit R’ von 2,7 mV in V,, die großen R-Zacken reichen bis V,, die 
R/S-Relation nimmt allmählich ab, umgekehrte ÜZ in V,, kein q in V,. D.: RVH und starke Volumenbelastung rechts 
mit Rotation im UZS (kombinierte Druck- und Volumenbelastung). 

PKG: Frühsystolisches Geräusch mit einheitlichem 2. Ton. 


DD: Röntgenbild pathognomonisch für totale falsche Mündung der Lungenvenen in V.cava cran. sinistra: EKG 
spiegelt die Hämodynamik gut wider; auch nach dem PKG kommt nur ein ASD mit Pulmonalhypertonie oder eine 
totale falsche Mündung mit Pulmonalhypertonie in Betracht. 


Diagnose: Albers-Snellen-Taussig-Syndrom (totale falsche Mündung der Lungenvenen mit Vorhofseptumdefekt). 
(RV 120/0, LV 70/0). 
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Abb. 100. G. R., ?/s J. und 19/2 J., 64031. 


Rö: Mit 2 Monaten (a) Herz leicht nach rechts und links verbreitert mit gerundeter Spitze und leicht vermehrter 
Lungendurchblutung. Beurteilung des Gefäßbandes wegen Überlagerung durch Thymusschatten erschwert, doch ist 
bereits ein breites Gefäßband mit bogiger Kontur zu erkennen. Verdacht auf Achter-Figur. Mit 1°/,, J. (b) Herz 
stärker verbreitert und Lungendurchblutung intensiver, Herztaille jetzt verstrichen (zunehmende Rotation im UZS). 
Am Gefäßband typische Achterfigur mit relativ flauem linkem und dichterem rechtem Anteil. 


EKG: ÄQRS +140°, Rückbildungsstörung rechts, oUP in V, — 0,025” (noch erlaubt), Diff. V,—V; = + 0,005”. 
R, = 4,4 mV, ÜZ umgekehrt in V,, qin V,. D.: Starke RVH (R,, Diff. V,—V,. diskordante T-Wellen, große R-Zacken 
rechts), Rotation des Herzens im UZS (q in V}). 

PKG: Spaltung des 2. Tones von 0,035’ mit Akzentuation von P,. Leises frühsystolisches Geräusch. 


DD: Alle Vitien mit Pulmonalstenose sind nach dem PKG auszuschließen (Spaltung des 2. Tones mit Akzentuation 
von P,). Als Vitien mit starker rechtsseitiger Druckbelastung (EKG) und Volumenbelastung (PKG, Lungendurch- 
blutung) kommen in Betracht: ASD oder FM der Lungenvenen mit Pulmonalhypertension. Die Achterfigur im 
Röntgenbild sichert die Diagnose. 


Diagnose: Albers-Snellen-Taussig-Syndrom. 


Ebsteinsche Anomalie 167 


Abb. 101. B. A., 2/2 J. und 16 J., 48777. 


Rö: ?/ı. J. (a): Herz bds., vor allem nach rechts verbreitert. Lungengefäßzeichnung vermindert. Mit 16 J. (b, e) starke 
bds. Herzvergrößerung, Vorhofvergrößerung rechts, Taille verstrichen; keine Pulmonalisprominenz, dieser Bereich 
auffallend durchsichtig; Lungendurchblutung vermindert. Im SRD breiter Kontakt des linken Bogens mit der Thorax- 
wand; leichte Prominenz im Infundibulum-, nicht aber im Pulmonalisbereich; rechter Vorhof weit nach rechts rei- 
chend. D.: Verdacht auf Ebsteinsche Anomalie (dilatierte rechte Herzhöhlen samt Infundibulum bei verminderter 
Lungengefäßzeichnung). 

EKG: ÄQRS +55° (spät +160°), P cardiale, AV-Block 1. Grades (PQ 0,21”), RSB (QRS 0,18”). 

DD: Das EKG (kompl. RSB) unterstützt den aus dem Röntgenbild erhobenen Verdacht auf Ebsteinsche Anomalie. 


Diagnose: Ebsteinsche Anomalie (RV 25/3, PA 25/8, RA systolische Druckanhebung. A. femoralis O,-Sättigung 
83,5 Vol.%). 
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Abb. 102. B. R., 14/12 J., 57622. 


Rö: Starke Herzvergrößerung vor allem nach rechts, weniger nach links (a). Auffallend namentlich die weit nach oben 
reichende und ausladende rechte Herzkontur. Am linken Herzrand verlängerter, stark gerundeter Bogen, Taille auf- 
gehoben, keine Pulmonalisprominenz. Lungendurchblutung stark vermindert. Im SRD (b) Herz breit an die vordere 
Thoraxbegrenzung reichend, Infundibulumregion ausgefüllt; retrokardialer Raum verschmälert, Eindellung des Öso- 
phagus durch den vergrößerten linken Vorhof. Auf dem Seitenbild (nicht wiedergegeben) Verbreiterung des Tiefen- 
durchmessers, vordere Kontur bis hoch oben mit Sternum in Berührung, Ösophagus eingedellt. D.: Große rechte 
Herzhöhlen bei weitem Infundibulum und verminderter Lungengefäßzeichnung: Ebsteinsche Anomalie oder Trilogie. 
Großer rechter Vorhof: Rechts-Links-Shunt durch Foramen ovale. Im AKG (c, d) ist ersichtlich, daß die rechte 
Kontur vom rechten Vorhof gebildet wird. Füllung in die rechte Ventrikelspitze mit Reflux über schlußunfähige Triku- 
spidalklappen in den rechten Vorhof, Füllung einer ballonförmigen distalen Kammer des rechten Ventrikels und 
schwache Füllung des Stammes der A. pulmonalis (c). In der Systole (d) starke Verkleinerung des voll kontraktions- 
fähigen distalen Kammerabschnittes, vermehrter Reflux in den Vorhof. Sichtbare Kerbe am Pulmonalostium infolge 
Pulmonalstenose. 
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EKG: EA: ÄQRS + 96°, QRS 0,12”, schr große P-Zacken mit verlängertem PQ von 0,18”. BWA: Kompl. RSB mit 
kleinen r-Zacken rechts und riesigen P-Zacken (wie r-Zacke!). D.: AV-Block 1. Grades, kompl. RSB mit Niedervoltage 
der rechten Brustwandableitungen, P dextrocardiale bis cardiale. 


PKG: (Pu) Verspäteter 1. Ton (Q-1.-Ton-Zeit = 0,11”) als Folge des kompl. RSB, dessen 2. Komponente (Triku- 
spidalschluß) noch 0,03—0,04° später erfolgt. Einheitlicher 2. Ton über Pulmonalis, deutlich abgeschwächt. Hoch- 
frequenter deutlicher 4. Ton (Vorhofton) mit größerer Amplitude als 2. Ton. Ihm folgt unmittelbar ein kurzes prä- 
systolisches Geräusch. Leises holosystolisches Geräusch. 


DD: PKG mit Dreierrhythmus, verspätetem 1. Ton und präsystolischem Geräusch pathognomonisch für Ebsteinsche 
Anomalie. Die fehlende Spaltung des 2. Tones (kein Viererrhythmus) mit holosystolischem Geräusch spricht für eine 
zusätzliche Pulmonalstenose, ebenso die stark verminderte Lungendurchblutung und klinisch eine deutliche Zyanose. 
Auch Herzkonfiguration typisch. Das fast pathognomonische EKG läßt andere zyanotische Vitien ausschließen. 


Diagnose: Ebsteinsche Anomalie mit Pulmonalstenose. 
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Rö: Bds. stark vergrößertes Herz (a), verstrichene Taille ohne abgrenzbares Pulmonalsegment, rechte Vorhofkontur 
weit nach oben reichend, Lungendurchblutung stark vermehrt. Im SRD (nicht wiedergegeben) Herzschatten vom 
Zwerchfellwinkel bis weit nach kranial die linke Thoraxbegrenzung berührend, Retrokardialraum ausgefüllt, Ösophago- 
gramm durch vergrößerten linken Vorhof eingedellt. Im SLD (b) starke Verbreiterung des Herzschattens; der linke 
Ventrikel überragt die Wirbelsäule in einem verlängerten, bauchigen Bogen; linker Bronchialhauptast durch linken 
Vorhof gehoben; rechte Herzkontur weit ausladend mit hoher Bucht. D.: Stark volumenbelastetes Herz mit sicherer 
beidseitiger Vorhoferweiterung und Rotation im UZS. Verdacht auf beidseitige Volumenbelastung (ASD + VSD/DB ?). 


EKG: AV-Block 1. Grades, RSB (QRS 0,1”), R’in V, = 4,1mV, q-Zacken fehlen links präkordial, Überhöhung von 
R, auf 3,4 mV. D.: Kombinierte VH mit Rechtsdilatation, Rotation im UZS, monströses P (z. T. in T-Welle). 
PKG: Akzentuierter 1. Ton (im Gegensatz zu einem kompl. RSB nicht verspätet einfallend), einheitlicher 2. Ton, 
pathologisch hochfrequenter 4. Ton (Vorhofhypertrophie), holosystolisches bandförmiges Geräusch. 


DD: Großes Herz mit vergrößertem linkem Vorhof, vermehrte Lungendurchblutung, Geräusch, einheitlicher 2. Ton, 
kombinierte Ventrikelhypertrophie im EKG und Azyanose sprechen für einen großen VSD. Herzverbreiterung nach 
rechts mit weit nach kranial reichender Vorhofkontur, AV-Block, RSB, Dreierrhythmus und P-Zacke für Ebstein typisch. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt + Ebsteinsche Anomalie (autoptisch). 
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B. Belastungen des linken Herzens 


1. Aortenstenosen — Isthmusstenosen 


Die Aortenstenosen (AST) und Isthmusstenosen (ISTA) machen zusammen etwa 10—15%, der kon- 
genitalen Vitien aus. Sie sind beim männlichen Geschlecht häufiger als beim weiblichen (AST 2:1, 
ISTA 4:1). Nach der Lokalisation unterscheidet man valvuläre (4—-6%,), sub- und supravalvuläre 
Stenosen sowie Isthmusstenosen (6—8%,). Nicht selten sind diese Formen untereinander und mit an- 
deren Linksfehlern (VSD, DB) kombiniert, wodurch die Belastung des linken Herzens größer wird. 
Diese Kombinationen werden wegen der ähnlichen Symptomatik leicht übersehen, beeinflussen aber 
wesentlich die Prognose, das operative Vorgehen und die Operationsergebnisse. Bei 4—-6%, der Isth- 
musstenosen findet man gleichzeitig eine Aortenklappenstenose, bei dieser manchmal eine subvalvuläre 
AST. Eine ISTA kann distal der Mündung des Ductus bzw. Ligamentum Botalli liegen (postduktale 
ISTA, ‚„Erwachsenentyp‘, etwa */, d. F.) oder proximal davon (präduktale ISTA, ‚.infantiler“ Typ, 
etwat/,d. F.). Bei der präduktalen ISTA ist der Ductus Botalli meistens offen, bei der postduktalen 
nach Keith u.M. nur in etwa einem Drittel der Fälle im 1. Lebensjahr, später seltener. Ein Ventrikel- 
septumdefekt fand sich nach den gleichen Autoren bei 22%, der ISTA und bei 10%, der AST, eine 
Fibroelastose bei 4%, der ISTA. Die Fibroelastose ist in etwa 25%, mit Aortenklappenveränderungen 
kombiniert. Die schwerere präduktale ISTA stellt den Übergang zu den Atresien und Unterbrechungen 
des Aortenbogens dar (s. u.), die schwere AST den Übergang zur Aortenatresie mit Unterentwicklung 
der linken Kammer (Hypoplasie der Aorta asc., Fibroelastose, S. 307). Der atretisch-hypoplastische 
Bezirk wird distal bei beiden Gruppen durch den offenen Ductus Botalli umgangen. Vor dem Hindernis 
dient bei der Aortenklappenatresie mit Hypoplasie der linken Kammer ein ASD, bei Aortenbogen- 
atresie häufig ein VSD als Querverbindung. Eine Subaortenstenose kann mit einem VSD kombiniert 
sein, der proximal, distal oder in Höhe der Stenose liegt (Lauer u. M.). Einen proximalen VSD findet 
man vor allem bei den Formen mit Aortenbogenatresie oder -unterbrechung (Beck, Neufeld) oder 
mit präduktaler ISTA. Die beiden anderen Varianten gehören in den Formenkreis des VSD (S. 222). 


Die stenotischen Aortenklappen sind oft nur an den Rändern verwachsen und verdickt. Während der Systole 
nehmen sie eine domförmige Stellung ein mit einer zentralen Öffnung für den Blutstrom (Abb. 106e). Die Klappen- 
taschen können jedoch auch so stark verwachsen und verdickt sein, daß sie einen undifferenzierbaren und unbeweg- 
lichen Trichter bilden, doch verkalken sie im Kindesalter sehr selten. Gelegentlich ist auch der Klappenring verengt. 
Ein Druckgradient tritt auf, wenn der Querschnitt auf einen Wert zwischen !/, und !/, des Normalen, die Öffnungs- 
fläche auf !/, reduziert ist. Bikuspidalklappen sind vor allem bei der ISTA sehr häufig; die Klappen sind meistens 
ungleich groß und lang (Edwards) und oft insuffizient. Sie sind zudem besonders endokarditisanfällig (50% der 
Aortenklappenendokarditis) und können dann verkalken und stenotisch werden. Die valvuläre AST ist im Kindes- 
alter fast immer kongenital; die rheumatische Karditis (s. dort) führt in der Regel zunächst zur AINS. 

Bei der Subaortenstenose unterscheidet man verschiedene Formen. Bei der hochsitzenden Stenose besteht un- 
mittelbar unterhalb der Pars membranacea des Ventrikelseptums ein derb-fibröser Ring (seltener eine Membran), in 
den nicht selten das vordere Mitralsegel einbezogen ist. Die unter diesem Ring liegende Muskulatur kann wulstig 
verdickt sein und die Einengung verstärken, aber auch isoliert, eventuell mit Resten des fibrösen Ringes, eine Stenose 
bilden. Ein anormal ansetzendes vorderes Mitralklappensegel kann den Ausfluß behindern; diese Fehlbildung ist 
meistens mit einem hohen membranösen VSD kombiniert. Als tiefer gelegene Stenose kann sich während der Systole 
eine diffuse, starke Hypertrophie des Ventrikelseptums auswirken (hypertrophische Subaortenstenose). Entweder 
besteht dann eine idiopathische Septumhypertrophie (kongenital, familiär, nicht kongenital), die in verschiedenem 
Ausmaß auf die Ventrikelwand übergreifen kann, oder das Septum ist im Rahmen einer generellen Linkshypertrophie 
stärker verdickt als die Ventrikelwand (asymmetrische Herzhypertrophie). Die muskuläre Subaortenstenose behindert 
vor allem die Austreibung, doch ist ähnlich der Fibroelastose auch die Füllung erschwert (Wigle u. M., Mengesu.M., 
Brent u. M.). Charakteristisch ist der während der Herzaktion und von einer Untersuchung zur anderen wechselnde 
Schweregrad der Stenose (Braunwald u. M.). Gleichzeitig kann das pulmonale Infundibulum eingeengt sowie ein 
kleiner VSD kombiniert sein (Lauer u. M.). Ein normaler Conus arteriosus kontrahiert sich erst endsystolisch 
(8. 11). Ein hypertrophischer Conus, der sich in der frühen und mittleren Systole noch ausgiebig weitet, behindert 
den Blutstrom nicht. Conushypertrophie und umschriebene Conusstenose können nur durch die Serienangiokardio- 
graphie in 2 Ebenen differenziert werden (Künzler u. Schad, Porstmann u.M., Björk u. M., Dotter u.M.). 
Dabei zeigt die Conusstenose im Augenblick der maximalen Erschlaffung eine Enge (Abb. 110). Zwischen subvalvu- 
lärer Stenose und Aortenklappe bildet sich nach eigenen Beobachtungen in Analogie zur infundibulären PST eventuell 
eine 3. Kammer aus. Diese entleert sich verzögert. Das elastische Septum membranaceum kann stark nach medial 
und oben in die rechte Kammer vorbuchten, wohl als Folge einer abnormen Strahlrichtung durch die Stenose (Abb. 110). 


Bei der seltenen supravalvulären Stenose liegt entweder nur eine umschriebene Mediahypertrophie der Aorta mit 
Elastizitätsverlust vor, oder es ziehen Bänder bzw. Membranen durch das Lumen. Williams hat auf die Kombination 
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mit degenerativen Zeichen hingewiesen: Augenveränderungen, geistiger Entwicklungsrückstand, typische Fazies mit 
Sattelnase, Hypertelorismus, aufgeworfenen Lippen und spitzem Kinn. Die Aorta ist nicht poststenotisch dilatiert, 
evtl. hypoplastisch (Blutdruckdifferenz an den Armen nach Wooley). Gleichzeitig kann eine ISTA oder ein offener 
DB bestehen. Die Koronararterien stehen wie bei der ISTA unter erhöhtem Druck und sind weit. Man findet eventuell 
auch eine Aorteninsuffizienz. 

Die Isthmusstenose der Aorta kann umschrieben sein (@/; der präduktalen und die meisten postduktalen Formen) 
oder den ganzen Isthmus betreffen (2/, der präduktalen ISTA). Bei !/, der präduktalen ISTA ist die angrenzende Aorta 
hypoplastisch. Diese Form stellt den Übergang zu den viel selteneren Aortenunterbrechungen zwischen A. subelavia 
sin. und Ductus Botalli dar (Rossi, Niedner). Etwa gleich häufig kommt eine Unterbrechung zwischen A. carotis 
comm. sin. und A. subelavia sin. vor (Roberts. M.); dabei können die Äste des Aortenbogens abnorm entspringen 
(aberrierende A. subelavia dextra, ein- oder beidseitiger Abgang der A. subelavia aus der Pulmonalarterie) oder ein 
bilateraler Ductus Botalli bestehen. Sehr viel seltener ist der Aortenbogen weiter proximal unterbrochen (s. Aorten- 
bogenanomalien 8. 83). Die Kombination der ISTA mit anderen Fehlbildungen ist nach Keith um so häufiger, je 
ausgedehnter der Stenose- und Hypoplasiebereich ist: bei ausgedehnten Stenosen in 80%, bei umschriebenen nur in 
4%; bei den präduktalen Formen in 40%, (großer VSD, ingle ventricle, Canalis ave., TRG), bei den postduktalen nur in 
14% (VSD, selten Aortenbogenanomalien, ASD und zyanotische Vitien). Der Grad der ISTA schwankt von einer 
leichten Enge ohne hämodynamische Bedeutung bis zur Obliteration des Lumens. Der Stenosequerschnitt beträgt 
meist 2 bis 0,5 mm. Durch den Ansatz des Lig. bzw. Ductus Botalli ist die Stenose oft nach medial verzogen. Eine 
solche Verziehung allein (Grob) oder eine Kompression der Aorta durch Mediastinaltumoren (Taussig) wirkt sich 
u. U. als Stenose aus. Die A. subelavia sin. kann in die ISTA einbezogen, durch eine Membran teilweise verlegt sein 
oder distal der Stenose abgehen (schmächtige Arterie, linker Radialispuls schwach bis fehlend). Auch eine aberrierende 
A. subelavia dextra kann distal der Stenose entspringen (Pulse fehlen an allen Extremitäten). Distal der ISTA kommt 
es oft bald zur Atheromatose und zur aneurysmatischen Ausweitung. Der Kollateralkreislauf wird vorwiegend von 
Ästen der Aa. subelaviae gespeist (obere Thoraxapertur, Schultergürtel und A. mammaria int.); er nimmt mit dem 
Wachstum und der altersgemäßen Progredienz der Stenose zu. 

Die Aorten- und Isthmusstenosen führen zu einer Druckbelastung des linken Herzens ($. 28). Beide 
Vitien können distal durch einen offenen DB umgangen werden. Dieser ist obligat bei einer Aorten- 
atresie, -hypoplasie und bei Unterbrechung des Aortenbogens (Pulmonalis-Ductus-Aorta descendens- 
Truncus). Durch den Ductus fließt dann ein Re-Li-Shunt, d. h. es muß eine pulmonale Hypertension 
vorhanden sein, und die rechten Herzkammern stehen unter Volumen- und Druckbelastung. In seltenen 
Fällen kann bei einer leichten präduktalen ISTA mit gutem Durchfluß durch den Ductus noch ein 
Li-Re-Shunt fließen. Die ISTA kann auch durch einen Kollateralkreislauf umgangen werden. Er bildet 
sich aus, wenn der Durchfluß auf ein Viertel reduziert ist (Ikos u. M.). Besteht proximal der Stenose 
eine Querverbindung, also ein offener DB bei postduktaler ISTA oder ein VSD bei ISTA und AST, so 
wird der Li-Re-Shunt durch die prästenotische Druckerhöhung verstärkt, während der Durchfluß durch 
die Stenose geringer wird. Der linke Ventrikel steht dann unter Druck- und Volumenbelastung. Bei 
einer sekundären Widerstandserhöhung im kleinen Kreislauf wird auch der rechte Ventrikel stärker 
belastet und der Li-Re-Shunt kleiner, oder es tritt ein Re-Li-Shunt auf. Ist eine ISTA mit einem VSD 
und offenen DB kombiniert, so fließt bei der präduktalen Form der Shunt durch den VSD von links 
nach rechts und durch den DB von rechts nach links, bei der postduktalen Form durch beide Quer- 
verbindungen in der gleichen Richtung; diese wird durch die jeweiligen pulmonalen Widerstands- 
verhältnisse bestimmt (Newcombe u.M.). Proximal von einem hypoplastisch-atretischen Bezirk 
fließt der Li-Re-Shunt bei kleinem linkem Ventrikel über einen ASD, bei größerem über einen VSD 
(8. 307). Ist eine Subaortenstenose mit einem VSD kombiniert, so hängt die Hämodynamik wie bei 
der Kombination ISTA + DB von der Lage der Querverbindung ab. Durch einen VSD proximal der 
Stenose fließt ein Li-Re-Shunt und über einen allfälligen DB ein Re-Li-Shunt. Liegt der VSD distal 
der Stenose, so kommt es je nach deren Grad zum Re-Li-Shunt oder Kreuzshunt. Die Aorta kann dann 
über dem Defekt reiten oder ganz aus dem rechten Ventrikel entspringen (Lauer u.M.). 


Röntgenbild (Abb. 104—119). 

Das Röntgenbild der Aorten- und Isthmusstenosen wird durch die Größe der linken Herzkammern, 
die Veränderungen an der Aorta und die Rotation des Herzens nach rechts (GUZS) bestimmt. Die Um- 
formung des Herzens hängt vom Grad der Druckbelastung durch die Stenose ab (8. 38-45, 47). 

Bei leichten und mittelschweren Stenosen mit vorwiegend konzentrischer Hypertrophie ist der 
linke Ventrikel nur wenig vergrößert. Der Kammerkegel ist etwas verlängert. Dies ist auf dem Fron- 
talbild um so weniger zu erkennen, je steiler das Herz steht (Abb. 105. Hebender Spitzenstoß!). Bei 
Schräg- oder Querlage sieht man, daß der Spitzenbereich vermehrt in den Zwerchfellschatten ein- 
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taucht (Abb. 106. Verlagerter Spitzenstoß!). Die Sehne des Kammerbogens und die linke Kammer- 
länge werden größer. Das Herz bleibt aber in der dorsoventralen Projektion noch annähernd normal 
groß; nur die Taille kann akzentuiert sein (ein Viertel der AST im Kindesalter, 45%, der präduktalen 
ISTA, Keith u. M.). Beischweren Stenosen ist der linke Ventrikel deutlich vergrößert, wenn zu 
einer stärkeren Hypertrophie eine Widerstandsdilatation oder Schädigung der Arbeitsmuskulatur 
(AST!) hinzukommt. Das Herz ist linksverbreitert (ein Fünftel der AST, aber nur 5%, der ISTA, 
Keith u. M.). Der Kammerkegel wird durch die Querdehnung breiter und buchtet an seiner Basis ver- 
mehrt nach kranial und links aus. Die Herztaille wird tiefer, und es entsteht die aortale Konfiguration 
(Abb. 107, 108, 110, 116). Eine gleichzeitige Rechtsrotation oder ein Zwerchfelltiefstand lassen das 
Herz weniger breit erscheinen. Je stärker das Herz nach rechts rotiert ist, um so mehr rückt die Spitze 
nach medial und um so mehr rundet sich der Kammerbogen. Die Kammerkontur wird schulterförmig 


Abb. 104. Aortenklappenstenose. Aortal kon- (( 
figuriertes Herz mit dilatiertem, elongiertem Aor- 
tenbogen sowie tiefer Aortenimpression. Keine 
Doppeldelle im Ösophagogramm, keine Kerbe am 
Anfangsteil der Aorta dese. (spricht gegen ISTA). 
Im schräglinken Durchmesser vergrößerter, die 
WS überragender linker Ventrikel, Prominenz 
der Aorta ascendens, kein Anhalt für Vergröße- 
rung des linken Vorhofs (spricht gegen linksseitige 
Volumenbelastung). V. M., 68/, J., 342/62 (S). 


(Abb. 104, 113). Der rechte Ventrikel ist nach rechts verlagert und bei Dilatation des linken Ventrikels 
auch etwas angehoben (Kippung um die Transversalachse nach ventral). Der rechte Vorhof kann nach 
rechts und hinten gedrängt sein, wodurch der Herzschatten auch nach rechts verbreitert wird (Abb. 
107, 119). 

Auf dem Seitenbild (S. 58, Abb. 20) reicht der verlängerte linke Ventrikel bei Schräg- und Steillage 
des Herzens weit nach ventral und füllt den vorderen Thorax-Zwerchfellwinkel aus. Wenn sich der 
linke Ventrikel stark zur Seite vergrößert, der rechte Ventrikel verdrängt ist und das Herz quer liegt, 
kann der Winkel frei bleiben. Dann überlagert der linke Ventrikel aber meistens das Cavadreieck, hebt 
den linken Vorhof etwas an und kann in den Retrokardialraum vorbuchten. Dieser wird schmäler und 
nach oben spitzwinkliger. Der Ösophagus ist nach dorsal verlagert und zieht in einem langen, flachen 
Bogen zum Zwerchfell. Bei stärkerer Vergrößerung des linken Ventrikels ist meistens sowohl der vordere 
Thorax-Zwerchfellwinkel ausgefüllt als auch der Retrokardialraum eingeengt, niedrig und klein 
(Abb. 112, 20b). Der angehobene linke Vorhof ist vermehrt nach dorsal verlagert und u. U. ebenfalls 
vergrößert (dekompensierte Aortenfehler, relative MINS), der Ösophagus entsprechend eingedellt. 


Auf dem schräglinken Bilde (S. 65, Abb. 29) ist die Vergrößerung des linken Ventrikels am besten 
zu erkennen. Schon bei mittelgradigen Stenosen ist die linke Kontur verlängert und stärker gekrümmt 
(Abb. 117, 240). Der linke Ventrikel bedeckt oder überragt den Wirbelsäulenschatten und gibt ihn 
erst bei einer Drehung des Patienten um mehr als 55° ganz frei. Bei schweren Stenosen lädt der linke 
Bogen über den Wirbelsäulenschatten nach links aus (Abb. 107, 108, 113, 116) und fällt steil zum 
Zwerchfell ab. Er reicht auch weit nach kranial und ist im oberen Drittel eventuell zusätzlich aus- 
gebuchtet, wenn der linke Vorhof vergrößert oder angehoben ist. Der Bifurkationswinkel kann über 
den Normalwert von 45° gespreizt und der linke Hauptbronchus angehoben sein ($. 70, 71). Je stärker 
das Herz nach rechts rotiert und je mehr der linke Ventrikel den rechten verdrängt und anhebt, um so 
steiler verläuft der rechte Kammerbogen und um so mehr biegt er im zwerchfellnahen Teil nach links 
ab (Abb. 29b). In der schrägrechten Ansicht (S. 74, Abb. 41, 108c) bildet der vergrößerte linke 
Ventrikel den inken Herzrand und kann bis zur Thoraxbegrenzung reichen. Bei Rechtsrotation ist der 
Bogen wie auf dem Frontalbild stark gerundet und läßt den Herz-Zwerchfellwinkel frei. Die Aorta asc. 
kommt weiter nach rechts zu liegen und verläuft steiler. Hierdurch entsteht zwischen der Aorten- und 
Ventrikelachse ein stumpfer Winkel (S. 79, Abb. 47a). Unter Umständen ist der verlagerte oder ver- 
größerte linke Vorhof am rechten Herzrand gut zu erkennen ($. 78). 
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Das Gefäßband ist differentialdiagnostisch besonders wichtig. Bei den angeborenen valvulären 
Stenosen besteht eine poststenotische Dilatation der Aorta ascendens, die auf den Aortenbogen 
übergreifen kann (Abb. 104). Stark pulsierende, umschriebene Ausbuchtungen können dort entstehen, 
wo der Ejektionsstrahl aufprallt (Abb. 107 Pfeil). Bei Isthmusstenosen ist manchmal — besonders bei 
älteren Kindern — der ganze Bogen bis zur Stenose dilatiert. Eine dilatierte Aorta kann auch elongiert 
sein und bis zum Schlüsselbein oder noch höher reichen. Wenn sie stark verlängert ist, weist sie typische 
Krümmungen auf (Zdansky, Abb. 118). Die erweiterte Aorta asc. buchtet auf dem Frontalbild am 
rechten oberen Herzrand aus und überlagert oder überragt den Cavaschatten, besonders wenn das Herz 
nach rechts rotiert ist (Abb. 11, S.42). Dieser Befund weist bei normal großem Herzen manchmal allein 
auf die Linksbelastung (Abb. 236). Im schräglinken Durchmesser buchtet die erweiterte Ascendens 
oft noch kräftiger aus. An der linken Kontur des Frontalbildes springt bei dilatierter und elongierter 
Aorta der Aortenknopf stärker vor. Dieser Befund, ergänzt durch eine tiefe Aortenimpression im Öso- 
phagogramm, deutet besonders bei kleinen Kindern (TAC und DB ausschließen!) und aortaler Kon- 
figuration auf eine AST und ISTA oder auf ein Marfan-Syndrom. Bei letzterem beruht die aneurys- 
matische Ausweitung auf Wandveränderungen der Aorta (Schwund der elastischen Fasern und Media- 
nekrose). Das Syndrom ist gut zu differenzieren, da oft andere Mißbildungen kombiniert sind (Hoch- 
wuchs, Arachnodaktylie, Linsenschlottern, Retinaablösung, Kyphoskoliose, familiäres Auftreten). Eine 
Aortenimpression fehlt bei AST und ISTA, wenn bei starker Rotation die Aortenschlinge mehr parallel 
zur Frontalebene steht, die ISTA umschrieben oder bei AST nur die Ascendens erweitert ist (S. 80, 
Abb. 49, 50). Bei der supravalvulären Stenose ist die Aorta nie dilatiert, bei der subvalvulären nur 
ausnahmsweise. Wir beobachteten eine Erweiterung bei einer Subaortenstenose mit 3. Kammer 
(Abb. 110) und bei der Kombination mit einer ISTA. 

Die Isthmusstenose zeigt typische röntgenologische Veränderungen am Anfangsteil der Aorta des- 
cendens. Diese sind auf dem Frontalbild besonders gut sichtbar, wenn das Herz und mit ihm die Aorta 
ascendens nach rechts rotiert sind. Die prästenotische Erweiterung imponiert als ein für das Alter des 
Kindes besonders starker Aortenknopf, der kräftig pulsiert. Sie kann auf die A. subelavia sin. über- 
greifen (Abb. 116). Eine Kerbe unterhalb des Aortenknopfes entspricht der Stenose. Kerbe und Aorten- 
knopf werden durch einen besonders straffen Zug des Lig. oder Ductus Botalli verstärkt. Besteht auch 
eine poststenotische Dilatation, so ist die linke Aortenkontur doppelt ausgebuchtet (doppelter Aorten- 
knopf, Liansches Zeichen, Abb. 113—116). Der Ösophagus ist doppelt eingedellt (Epsilonzeichen): 
zwischen beiden Impressionen liegt die Stenose. Die poststenotische Dilatation pulsiert im Gegensatz 
zur prästenotischen kaum. Der Ösophagus kann auch nach medial und vorne verlagert sein. Impres- 
sionen und Verlagerung sind manchmal auf dem schräglinken Bilde besser zu erkennen (Abb.113,116, 
117). In dieser Projektion ist der Aortenbogen entfaltet (S. 71) und die dilatierte Aorta ascendens 
springt vor (Abb. 116, 117). Rippenusuren als Folge dilatierter Interkostalgefäße finden sich erst im 
späteren Schulalter (in weniger als !/; d. F., Longin, Abb. 113, 116). Vermißt man sie, so beweist dies 
nicht, daß die Interkostalgefäße normal weit sind. Fehlen sie jedoch während des ganzen 2. Dezen- 
niums, so deutet dies auf eine leichte Stenose. 


Eine Kerbe wird vorgetäuscht, wenn sich ein dilatierter Aortenbogen auf die Aorta desc. projiziert oder das Lig. 
Botalli den Isthmus nach medial verzieht. Dadurch kann auch eine Ösophagusimpression entstehen, ohne daß ana- 
tomisch eine Stenose vorliegt (rudimentäre ISTA, forme fruste). Umgekehrt wird eine Kerbe vermißt, wenn die 
Stenose sehr hoch liegt und von einer elongierten Aorta verdeckt wird oder wenn sie umschrieben bzw. diaphragma- 
artig ist und noch zu keiner prä- und poststenotischen Dilatation geführt hat (Säuglinge, leichtere Stenosen). Auch eine 
Aortenhypoplasie bei schwerer ISTA ruft keine Dilatation hervor (Abb. 115). In solchen Fällen ist die Kontrastmittel- 
darstellung der Stenose und des Aortenbogens indiziert. Ein der ISTA analoger Röntgenbefund mit Prominenz der 
Aorta asc., doppeltem Aortenknopf, Kerbe und entsprechenden Ösophagusimpressionen entsteht beim sogenannten 
Kinking der Aorta (Areus aortae bieurvatus, Pseudocoarctatio). Der Aortenbogen ist stark verlängert, reicht weit 
nach links oben und bildet eine S-förmige Schleife mit einem vorderen höheren und hinteren tieferen Scheitel. Durch 
Überlappung und Knickung kann eine Kerbe vorgetäuscht werden. Im Gegensatz zur ISTA pulsiert aber die Aorta 
dese. ober- und unterhalb der „Kerbe“ gleich stark (Kymogramm!). Es fehlen auch die Hypertension und Rippen- 
usuren, und die Femoralispulse sind normal. Basale Geräusche und ein Click können vorhanden sein. Bei einer starken 
Erweiterung einzelner Bogenabschnitte kann zur Differenzierung gegenüber einem Mediastinaltumor ein Tomogramm 
notwendig sein. 


Die Lungengefäßzeichnung ist bei der AST und ISTA normal, solange es nicht zur Linksinsuffhi- 
zienz mit Lungenstauung kommt ($. 56). Eine Pulmonalisprominenz mit verstärkten Hiluspulsationen 
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und Erweiterung der arteriellen Verzweigungen spricht für einen zusätzlichen Li-Re-Shunt (DB, VSD). 
Bei verminderter Lungengefäßzeichnung und starker Rechtsbelastung ist an die Kombination mit 
einer PST zu denken (AST + PST, valvulär/subvalvulär). In der Säuglingszeit kann es besonders bei 
der ISTA, aber auch bei der AST zur progressiven Herzvergrößerung und Herzinsuffizienz 
kommen (Abb. 111, 112). Bei hochgradiger Stenose, ungenügendem Kollateralkreislauf und sich 
schließendem DB stellt sich eine Linksinsuffizienz, bei großem DB mit pulmonaler Hypertension 
eine Rechtsinsuffizienz ein. Wird die Insuffizienz überwunden oder die Operation durchgeführt, so 
geht die Herzvergrößerung zurück. Bei der hypoplastisch-atretischen Gruppe zwischen subaortalem 
Bereich und Isthmus ist die Rechtsbelastung besonders stark, so daß häufig schon im Neugeborenen- 
oder frühen Säuglingsalter eine Rechtsinsuffizienz auftritt (S. 308). Jenseits der kritischen Säuglings- 
zeit nimmt das Herz bei der ISTA und AST nur sehr langsam an Größe zu. Je größer es im Kleinkindes- 
alter ist, um so mehr ist an die Kombination mit anderen Linksfehlern zu denken, sofern eine schwere 
Stenose ausgeschlossen werden kann. 


Elektrokardiogramm 


Zeichen der linksseitigen Druckbelastung (S. 92) sind um so eher zu erwarten, je schwerer die AST oder 
ISTA ist und je länger sie besteht. Leichte Stenosen haben meist ein normales EKG, weshalb LVH- 
Zeichen mehr für eine mittel- bis hochgradige Belastung sprechen. Ein „‚strain pattern“ ist ein Alarm- 
zeichen und zeigt meist eine schwere Belastung an. Diese kann aber auch ohne Rückbildungsstörungen 
und ohne LVH-Zeichen vorliegen. Bei der AST wirkt sich im Gegensatz zur ISTA nicht nur die Hyper- 
trophie, sondern auch der herabgesetzte Mitteldruck im Koronarkreislauf ungünstig auf die O,-Ver- 
sorgung des Myokards aus. Wegen der Progredienz der Stenosen (S. 28) treten die LVH-Zeichen mit 
zunehmendem Alter auf bzw. schreiten fort. Je früher sie erscheinen, um so schwerer sind sie pro- 
gnostisch zu bewerten. In den Extremitätenableitungen ist bei Kindern die Hauptachse meistens normal 
(+30 bis + 90°), so in etwa Zweidrittel der ISTA (Abb. 61). Allerdings liegt die Achse oft weiter links, 
als dem Altersdurchschnitt entspricht. Deshalb deutet eine geringe Linksabweichung (+30 bis 0°) 
um so eher auf eine Linksbelastung, je jünger das Kind ist. Als sicheres Hypertrophieindiz ist erst ein 
negativer AQRS zu werten (Sodi-Pallares: ein Fünftel der Linksbelastungen). Bei hochgradigen 
Stenosen mit Dilatation des linken Vorhofs wird ein P-sinistrocardiale beobachtet: bei leichteren 
Stenosen spricht es für die Kombination mit einer linksseitigen Volumenbelastung. 


Aortenstenosen: Nach mehreren Sammelstatistiken (Vlad u. M., Vogel u. M., Morrow u. M.) ist das 
EKG in etwa 45%, normal, besonders bei leichten und mittelschweren Fällen (syst. Gradient 30-40 
bzw. 40-80 mm Hg). Letztere entwickeln jedoch meist mit der Zeit LVH-Zeichen. Bei schweren Ste- 
nosen (syst. Gradient > 80 mm Hg) bestehen häufiger LVH-Zeichen. Fehlen diese sowie die Rück- 
bildungsstörungen selbst bei Belastung, so kann trotzdem eine schwere AST vorliegen. Sind sie vor- 
handen, so ist eine leichte AST nicht ausgeschlossen, eine mittelschwere bis schwere aber wahrschein- 
licher. In der Neugeborenen- und Säuglingszeit finden sich nur Zeichen der RVH, eine RVH + LVH 
oder ein normales EKG. 

Nach Gillmann u. M. besteht eine gute Korrelation zwischen dem Druckgradienten, den ST-Senkungen, dem T- 
Vektor und den nach links unten verlagerten frontalen Q-und S-Vektoren, eine geringere mit der QRS-Dauer und dem 
R-Vektor. Nach Hugenholtz u. M. fehlten LVH-Zeichen bei 26% der mittelschweren und schweren Fälle, Rück- 
bildungsstörungen sogar bei 70%. Umgekehrt fanden sich bei 24%, der leichten Fälle LVH-Zeichen, Rückbildungs- 
störungen bei 12%. Verläßlicher war das Vektorkardiogramm in der Horizontalebene, das bei mittelschweren und 
schweren Fällen mit normalem EKG so gut wie immer eine Abweichung des maximalen QRS-Vektors nach links 
(unter 0°) und eine Amplitudenzunahme (über 0,9 mV) zeigte. Bei der diffusen muskulären subvalvulären 
AST („idiopathische Septumhypertrophie‘“‘) werden nach Wigle u. M. auffallend regelmäßig eine LVH (in 90%), eine 
Belastung des linken Vorhofs (in 70%) und abnorm tiefe, infarktverdächtige Q-Zacken (in 50%) beobachtet. Vor allem 
die tiefen Q-Zacken sind differentialdiagnostisch wichtig, weil nach unseren Beobachtungen die übrigen Druckbela- 
stungen meist ein normales, häufig sogar ein kleines Q aufweisen. Bei gleichzeitiger pulmonaler Infundibulumstenose 
(8. 112) kann auch eine RVH bestehen. 


Isthmusstenose: Bei Kindern über 1 Jahr ist das EKG in ?/, bis ®/, d. F. normal (Stuber u. Schad, 
Braunwaldu. M., Campbellu. M.). Mit zunehmendem Alter steigen die prästenotischen systolischen 
und diastolischen Druckwerte an und LVH-Zeichen werden häufiger (?/, d. F. mit syst. Druck über 
190 mm Hg, Stuber u. M.). Zeichen einer fortgeschrittenen LVH sind im Kindesalter jedoch selten 
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und weisen besonders bei normalen oder nur leicht erhöhten prästenotischen Druckwerten auf die 
Kombination mit einer valvulären oder subvalvulären AST (Kriehuber). Bei der ISTA beobachtet 
man bei etwa 45%, d.F. rechts präkordial einen RSR’-Typ (Endausbuchtung vermehrt nach rechts 
vorne reichend, Stuber u. M.). Im Säuglingsalter wird das elektrokardiographische Bild vor allem 
durch einen noch offenen DB beeinflußt. Die Verlaufbeobachtung erlaubt hier wichtige prognostische 
Schlüsse. In den ersten Lebensmonaten überwiegen bei der prä- und postduktalen Form die RVH- 
Zeichen. Später kann rechts präkordial ein RSR’-Typ auftreten (Ziegler), der entweder auf den Rück- 
gang der RVH bei geschlossenem DB oder auf eine Zunahme der Rechtsbelastung bei noch offenem 
DB deutet (Übergang in Rechtsinsuffizienz!). Schließt sich im weiteren Verlauf beim präduktalen Typ 
der DB oder handelt es sich um eine postduktale Form, so treten bald LVH-Zeichen hinzu oder das 
EKG ‚„‚normalisiert‘‘ sich vorübergehend. Erfolgt der Übergang von der RVH, evtl. über den RSB, zur 
LVH (mit oder ohne LSB) abrupt und schon im Säuglingsalter, so spricht dies für eine hochgradige 
Stenose. Nach Ziegler ist dann der Kollateralkreislauf ungenügend, die Mortalität an Linksinsuf- 
fizienz sehr hoch und deshalb eine frühe Operation indiziert. Keith u. M. berichten, daß bei allen bis 
in das 2. Lebensjahr verfolgten Fällen vom postduktalen Typ zwischem dem 6. und 12. Monat eine 
LVH auftrat. Sind im Säuglingsalter neben den LVH-Zeichen eine erhebliche T-Inversion und ST- 
Senkung links präkordial vorhanden, so deutet dies mehr auf eine Fibroelastose oder auf die Kom- 
bination mit einer solchen hin. Bei über 1 Jahr alten Kindern spricht ein Persistieren von RVH- 
Zeichen für eine anhaltende Belastung des rechten Herzens, d.h. für ein Offenbleiben des DB oder für 
eine Kombination mit einem VSD. Alleinige LVH-Zeichen schließen diese Kombinationen nicht aus, 
ein normaler EKG-Befund macht sie aber unwahrscheinlich. 


Phonokardiogramm 

Mit Hilfe des PKG kann man eine ISTA von einer AST, aber nur unsicher die einzelnen Formen der 
AST unterscheiden. 

Aortenstenosen. Folgende phonokardiographische Kriterien lassen auf den Schweregrad einer AST 
schließen (siehe auch die graphische Darstellung Abb. 72): 


Schweregrad leicht mittel schwer 

Geräuschbeginn Ende des 1. Tones etwas verzögert verzögert 

Geräuschende deutlich vor A, kurz vor A, unmittelbar vor P, 

Geräuschmaximum Frühsystole gegen Mesosystole nach Mesosystole 

2. Ton A,noch vor P, einheitlich, A, evtl. A, nach P, und deutlich 
und normal laut etwas abgeschwächt abgeschwächt 

Aortaler Click bei valvulärer AST häufig vorhanden, bei sub- und supravalvulärer AST stets fehlend. 


Mit zunehmendem Schweregrad verzögern sich Beginn, Maximum und Ende des Geräusches ($8. 103). Dieses hört im 
Gegensatz zur PST immer vor dem 2. Ton auf. A, fällt mit zunehmendem Stenosegrad immer später ein, bis zur para- 
doxen Spaltung (S. 101) und wird leiser. Relativ häufig findet sich nach Goldblatt u.M. ein 4. Herzton —0,078” 
(0,07—0,2’) nach Beginn der P-Zacke. Dieser korreliert mit der Vorhofkontraktionswelle (immer vorhanden bei einer 
a-Welle über 13 mm) und dem enddiastolischen Ventrikeldruck (immer bei Druck über 12 mm Hg). Er spricht für 
einen systolischen Druck von über 160 mm Hg und für einen Gradienten von 75 mm Hg oder darüber. 

Valvuläre AST: Das rauhe systolische Geräusch besteht meist schon im Säuglingsalter. Sein Maxi- 
mum liegt zunächst noch links parasternal zwischen dem 2. und 5. ICR (Verwechslungsmöglichkeit 
mit VSD!). Es verschiebt sich im Kleinkindesalter zur typischen Aortenauskultationsstelle im 2. ICR 
rechts parasternal. Nur ausnahmsweise bleibt es tiefer. Ein Schwirren kommt hinzu. Geräusch und 
Schwirren werden besonders nach oben und in beide Karotiden fortgeleitet. Je schwerer die Stenose ist, 
um so mehr ist das Geräusch lokalisiert und um so geringer seine Ausbreitung. Der 1. Herzton ist 
abgeschwächt und u. U. gespalten (S. 98), bei schweren Stenosen und Linksinsuffizienz kann ein Vor- 
hofton auftreten. Der 2. Ton ist nach Aygen u. M. meistens exspiratorisch einheitlich (nur in !/,d. F. 
paradox gespalten). Ein exspiratorisch einheitlicher 2. Ton mit normaler inspiratorischer Spaltung 
spricht nach den gleichen Autoren für einen Druckgradienten unter 75 mm Hg. Bei starker Aorten- 
dilatation findet man außer einem frühsystolischen Click ein basales Diastolicum als Ausdruck einer 
relativen Aorteninsuffizienz (t/; d. F. nach Morrow u. M.). Die sonst meist enge Blutdruckamplitude 
wird dann weiter. Die Pulskurve zeigt eine verlängerte Austreibungszeit, einen tiefen anakroten Knoten 
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mit folgendem verzögertem Anstieg und verspätetem Gipfel oder breitem Plateau sowie einen lang- 
samen Abfall. Die superponierten Schwingungen führen zur typischen Hahnenkammkurve. 


Supravalvuläre AST: Im Unterschied zur valvulären Form kann der A, akzentuiert sein (analog 
zur ISTA!), meist ist er aber normal oder abgeschwächt, da relativ häufig eine Aorteninsuffizienz kom- 
biniert ist (Dotter u. M., Wooley u. M.). Ein frühsystolischer Click fehlt stets. Subvalvuläre AST: 
Das Geräuschmaximum liegt tiefer, entlang dem linken unteren Sternalrand oder halbwärts zur Spitze. 
Geräusch und Schwirren breiten sich mehr nach links oben als nach rechts oben aus. Ein frühsysto- 
lischer Click fehlt immer. Bei der zirkumskripten Form findet sich meist auch ein aortales Insuffizienz- 
geräusch (Lees u.M., Morrow u.M.), das bei der diffusen muskulären Stenose nie vorhanden ist 
(Wigle u. M., Menges u. M.). Häufig besteht ein 3. oder 4. Ton (erschwerte Füllung!). 

Eine diffuse muskuläre Subaortenstenose wirkt sich vor allem in der 2. Systolenhälfte als Passagehindernis 
aus (8. 171). Dies erklärt die pathognomonische intraarterielle Druckkurve und Pulskurve: Der aufsteigende Schenkel 
ist steil und nicht verzögert (noch keine Behinderung in der frühen Systole). Hoch oben findet sich eine brüsk ein- 
setzende Kerbe, der eine 2. nieht mehr so hohe, träge Gipfelwelle folgt (Brent u. M.). Bei der Palpation besteht der 
Eindruck eines brüsken, zweischlägigen Pulses. Charakteristisch und wiederum von der valvulären oder zirkumskrip- 
ten muskulären Stenose abweichend ist das Blutdruckverhalten im postextrasystolischen Schlag: Dieser ist niedriger 
als bei einer vorangegangenen normal langen Diastole (stärkere Stenosierung bei verstärkter Kontraktion!) (Brocken- 
brough u. M., Benchimol u.M.). 

Isthmusstenosen. Im Säuglingsalter fehlt in der Hälfte der Fälle ein Geräusch, auch wenn der Ductus 
Botalli offen ist und eine Herzinsuffizienz besteht. Es fehlt vor allem bei jungen Säuglingen, die früh 
sterben (Keith). Nach dem 1. Lebensjahr tritt meistens ein relativ weiches systolisches Geräusch auf 
mit Punctum maximum im 2.—3. ICR, seltener darüber oder darunter. Der A, ist betont. 

Das Geräusch ist meistens auch an der Herzspitze und am Rücken hörbar und beginnt nach einem freien Intervall 
vom 1. Ton (Pulswellenlaufzeit bis zur Stenose, Holldack u. Wolf). Es erreicht erst spätsystolisch sein Maximum 
und kann den 2. Herzton überdauern. Der betonte A, (prästenotische Hypertension!) ist nicht wesentlich verspätet, 
da die Austreibungszeit des linken Ventrikels normal oder an der oberen (Grenze der Norm liegt, wie der Vergleich 
mit der Karotispulskurve zeigt (Schad u. M.). Bei der Pulsschreibung fällt der Femoralispuls verspätet ein. 

Ein scharfes Geräusch spricht für die Kombination mit einem anderen Vitium (AST, VSD). In einer 
prästenotisch stark erweiterten Aorta kann ein systolisches und frühdiastolisches Geräusch entstehen 
(Taussig). Ein längeres diastolisches Geräusch spricht im Kindesalter für einen kombinierten offenen 
DB, im Erwachsenenalter für eine relative Aorteninsuffizienz. Systolo-diastolische Geräusche an un- 
gewöhnlichen Stellen können auch von erweiterten Kollateralgefäßen herrühren. Ein kurzes meso- 
diastolisches Geräusch tritt bei Dilatation des linken Ventrikels entweder bei isolierter ISTA oder bei 
Kombination mit einem VSD auf. Nur ausnahmsweise fühlt man bei starker poststenotischer Dila- 
tation über der A. carotis comm. sin. ein Schwirren. Ein präkordiales Schwirren spricht für die Kom- 
bination mit einer AST oder einem VSD. 


Differentialdiagnose 


Differentialdiagnostisch kommen vor allem azyanotische Fehler mit Linksbelastung in Betracht 
(s. auch 8. 201, 234). Im Säuglingsalter kann es aus folgenden Gründen schwierig sein, eine Links- 
belastung zu erkennen: 

EKG: Das physiologische Rechtsüberwiegen überdeckt besonders in der frühen Säuglingszeit die Linksbelastung. 
Diese ist oft erst am Verlauf zu erkennen, wenn sich die physiologische Rechtsabweichung der Achse auffallend rasch 
verliert oder LVH-Zeichen hinzukommen. Je schneller dieser Wandel vor sich geht, um so schwerer ist die Links- 
belastung. Während einer Herzinsuffizienz kann die LVH aus dem EKG verschwinden (Amplitudenabnahme!) und 
erst nach Digitalisierung wieder erscheinen (Nadas). Über eine venöse Stauung kommt es zur pulmonalen Hyper- 
tension und zu RVH-Zeichen. Ist mit der Stenose ein offener DB oder VSD kombiniert, so besteht eine beidseitige 
Belastung, die evtl. schwer zu erkennen ist, besonders wenn, wie meistens, eine pulmonale Hypertension vorhanden 
ist. Je nach deren Grad kann dann die RVH ganz im Vordergrund stehen. Auch bei der Atresie-Hypoplasie-Gruppe 
(8. 310) findet man eine vorwiegende oder alleinige starke Rechtsbelastung (Volumen + Druck) trotz eines hoch- 
gradigen Linksfehlers. 

Rö: Im ersten Halbjahr ist die Lungengefäßzeichnung oft nur unsicher zu beurteilen, sofern sie nicht stark vermehrt 
oder vermindert ist. Die Veränderungen am Gefäßband sind gering und außerdem häufig vom Thymusschatten über- 
lagert. Durch die Querlage des Herzens in den ersten Monaten kann eine Linksbelastung vorgetäuscht werden. 


PKG: Geräusche fehlen oft noch oder sind sehr leise. Bestehen ein lautes Geräusch und ein Schwirren, so können sich 
beide weit über das Präcordium ausbreiten und die Lokalisation des Punetum max. schwierig sein. Das ISTA-Geräusch 
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ist oft noch nicht vorhanden, ein kombinierter offener DB hat kein oder nur ein atypisches Geräusch (pulmonale 
Hypertension!). Das AST-Geräusch liegt mit seinem Maximum noch links und tiefer und ist kaum von einem VSD- 
Geräusch zu unterscheiden. 


A. Die Differentialdiagnose ist deshalb beim Säugling anders als beim älteren Kind und Erwachsenen. 
Im Säuglingsalter ist auch bei Herzinsuffizienz (8.383) und bei zyanotischen Anomalien 
(8. 313) an einen Linksfehler zu denken. Besteht bei einem Säugling der Verdacht auf eine Links- 
belastung (EKG. Rö), so sind vor allem folgende Anomalien oder Kombinationen möglich: 


1. VSD — DB — Fibroelastose. 
VSD: Scharfes Geräusch am li. Sternalrand (> AST ?), Systolieum bis A,, Schwirren (Fehlen spricht mehr für AST). 
Vergrößerung des li. Ventrikels und Vorhofs (SLD, Oes.). Fehlende Vorhofvergrößerung spricht für Druckbelastung, 
Lungengefäßzeichnung vermehrt. Koronarinsuffizienzzeichen höchstens bei sehr großem VSD zu beobachten, dann 
aber durch andere Zeichen gegen AST abgrenzbar. 
Verlaufsbeobachtung: Geräusch und Schwirren behalten Pet. max. im 3.—4. ICR Ii., während AST-Geräusch nach 
kranial und rechts wandert. 
DB: Oft fehlendes oder nur leises, atypisches Geräusch (> ISTA ?). Deutliche Femoralispulse, Vergrößerung der 
linken Herzhöhlen, bes. des li. Vorhofs (SLD, Oes.). Fehlende Vergrößerung bei LVH-Zeichen spricht für Druck- 
belastung vor allem durch AST. Lungendurchblutung vermehrt, RR normal, vergrößerte Amplitude. 
Verlaufsbeobachtung: Auftreten eines systolo-diastolischen Geräusches. 
Fibroelastose: LVH + starke Rückbildungsstörungen li. präkordial (bei AST erst im späteren Alter auftretend). 
Nur in den ersten Lebenswochen, bei Herzinsuffizienz, Befall der re. Seite oder kombiniertem Vitium (Aorten- 
atresie, prädukt. ISTA) RVH möglich. Leise Töne, kein Geräusch (selten leises G.). Vergrößerung des li. Ventrikels 
und Vorhofs mit schwachen Pulsationen, kleine Aorta, Stauungshilus. Dyspnoe, Husten, intermittierende Zyanose, 
Bild der Herzinsuffizienz. 


ISTA/AST in Kombination mit VSD/DB/Fibroelastose. 

ISTA/AST + VSD: Prästenotische Drucksteigerung geringer. Li-Re-Shunt verstärkt (kardiale Dystrophie). Starke 
Herzvergrößerung mit aktiver Lungenhyperämie. Im EKG Volumenbelastungszeichen li. + RVH. Stenosegeräusch 
wird überhört bzw. übersehen (imponiert als VSD). Bei Subaortenstenose distal vom VSD: gleiches Bild, proximal 
vom VSD: Re-Li- oder Kreuzshunt (Rechtsbelastung + Belastung des li. Vorhofs). 

ISTA/AST + DB: Entscheidend ist, ob ISTA prä- oder postduktal. Kombination mit AST entspricht etwa der prä- 
duktalen ISTA. Bilden sich im EKG bei vorhandenen LVH-Zeichen die RVH-Zeichen nicht wie physiologisch 
zurück, so deutet dies auf einen offenen DB. 


Präduktale ISTA + DB: Re-Li-Shunt (weiter Ductus und schwere oder tubuläre ISTA!) — Zyanose der un- 
teren Körperhälfte (evtl. auch des li. Arms), an der oberen Körperhälfte keine oder weniger starke Zyanose. Femo- 
ralispulse vorhanden/abgeschwächt. Keine prästenotische Hypertension. Unspezifisches Systolicum (Grad II—III), 
P, stark akzentuiert. Im EKG starke RVH, evtl. auch LVH und Vorhofbelastung li. Rö: Großes, wenig pulsieren- 
des Herz, verstärkte Lungengefäßzeichnung (häufig passive Hyperämie). 
+ VSD: Oft hochgradige Aorteneinengung (tubulär, Atresie, Unterbrechung). VSD — Li-Re-Shunt, DB 
Re-Li-Shunt aufgesättigten Blutes, keine Zyanose der unteren Extremitäten. Es imponiert ein VSD-Geräusch 
(+ apikales mesodiastol. Geräusch), evtl. Pulmonalinsuffizienzgeräusch. Nur bei engem Ductus Pulsdifferenz, 
keine/geringe prästenotische Hypertension. EKG: RVH/Komb. VH/LVH (Newceombeu.M., Sasahara u. M.). 
Postduktale ISTA + DB: Prästenotische Hypertension und Größe des Li-Re-Shuntes je nach Ductusgröße 
(evtl. pulmonale Hypertension mit Shuntumkehr). Keine/mäßige Zyanose der oberen Extremitäten. Femoralis- 
pulse fehlend/abgeschwächt. PKG: Systolicum, evtl. kontinuierliches Geräusch (+ mesodiastolisches Spitzen- 
geräusch). Rö: Bds. vergrößertes Herz + starke Lungenhyperämie. EKG: Häufig früh LVH mit Vorhofbelastung 
li. + RVH (pulm. Hypertension!). 
+ VSD: Gleiche Shuntrichtung durch beide Querverbindungen je nach Widerstandsverhältnissen im Pulmonal- 
kreislauf. Bei Li-Re-Shunt verminderte prästenotische Hypertension. Keine Zyanose (außer bei Insuffizienz). 
Es imponiert das VSD-Geräusch (+ apikales mesodiastol. Geräusch). EKG: komb. VH bei normaler oder rechts- 
gerichteter Achse. 
AST + DB: Übergangsform zur Aortenatresie/Hypoplasie der Aorta asc. und des Arcus (S. 83). Wenn zusätzlich 
ASD — Li-Re-Shunt, Zyanose kann fehlen. Sonst generalisierte Zyanose oder caudal und am li. Arm stärker. Es 
imponiert ein AST-Geräusch, A, leise, P, akzentuiert. Niedriger Blutdruck. Großes Herz mit vorspringender 
Pulmonalis. EKG: Uncharakteristisch, RVH (Rossi). 
ISTA/AST + Fibroelastose: Stärkere LVH, als man erwarten würde. Rückbildungsstörungen links präkordial (bei 
ISTA allein ungewöhnlich). Wenn Aortenatresie/präduet. ISTA + DB, dann RVH, desgleichen bei Herzinsuf- 
fizienz (s. auch oben). 


w 


Re 


Myokardosen und Myokarditis (s. dort). 


4. Falscher Abgang der linken Koronararterie aus der A. pulmonalis: Linksinsuffizienz mit Bild eines Vorderwand- 
infarktes im EKG, der nie heilt: QR-Typ und T-Inversion in I und aVL, tiefes Q in V,, V, evtl. + LVH-Zeichen, 
symmetrische T-Negativität in V,, ST-Hebung in V,. 
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B. Im Kleinkindes- und Schulalter empfiehlt sich folgender differentialdiagnostischer Weg: 


1. Ausschluß einer leichten Rechtsbelastung (PST, S. 115, ASD/FM, S. 148): Wenn das Herz 
normal groß oder nur wenig vergrößert, die Lungengefäßzeichnung und das EKG normal sind, 
s. 8.112 u. 143. Eine deutliche Herzvergrößerung bei normalem EKG spricht im Kindesalter eher 


für die Linksbelastung. ie 
2. Ausschluß einer linksseitigen Volumenbelastung (VSD/DB), seltener kong. MINS, AINS). 
Y 


3. Differenzierung der Formen der linksseitigen Druckbelastung. 
| 
Y 
4. Erkennung der Kombinationen der linksseitigen Druckbelastungen untereinander (a) oder mit 


anderen Linksbelastungen (b), seltener mit Rechtsbelastungen (ec). 


1. PST — ASD/FM (S. 115, 148): Eine deutliche Herzvergrößerung bei normalem EKG spricht im Kindesalter eher 
für eine Linksbelastung. 
. VSD/DB — MINS/AINS: Lungengefäßzeichnung vermehrt: VSD, DB — normal: MINS/AINS. 
VSD: s. oben. Differenzierung gegen valvuläre AST jenseits des Säuglings- und Kleinkindesalters weniger schwierig 
(typ. Geräuschlokalisation), schwierig gegen Subaortenstenose (s. unten). Linksseitige Volumenbelastungszeichen 
(Rö, EKG) + RVH-Zeichen treten in den Vordergrund. 
DB: Systolodiastolisches Geräusch, Volumenbelastungszeichen li. (Rö, EKG). 
MINS kongenital: Vorhof- und Ventrikelvergrößerung links, starke Vorhofpulsationen. Bei kong. MINS meist relativ 
scharfes systol. Geräusch über der Spitze, bandförmig, zur Axilla fortgeleitet. Meist schwerere klin. Symptome. 
AINS: Rö: Ähnlich linksseitiger Druckbelastung. EKG: LVH vom Volumentyp, stärkere Rotation im GUZS. 
PKG: Diastolisches Decrescendo über Aorta und spitzenwärts, evtl. auch Systolicum (rel. AST), so daß schwierig 
gegen AST mit rel. AINS abzugrenzen. Bei AINS aber typischer Wasserhammerpuls, bei AST enge Blutdruck- 
amplitude und typische Pulskurve. 


© 


3. Differenzierung der linksseitigen Druckbelastung. 
ISTA: Klinisch: Fehlende Femoralispulse und Hypertonie der oberen Körperhälfte. Rö: Epsilon- und Liansches 
Zeichen. PKG: rel. leises, systolisches Verspätungsgeräusch, am lautesten evtl. interskapular li.; A, akzentuiert, 
kaum verspätet. Oszillometrie und Pulsschreibung: geringe Ausschläge am Bein bzw. Verspätung der femoralen 
Pulswelle. 
AST: Lautes systol. Preßstrahlgeräusch über Aorta, kleine Blutdruckamplitude, Vergrößerung des li. Ventrikels, 
Lungendurchblutung normal. Im EKG LVH +, Rückbildungsstörungen + (im VKG max. QRS in der Horizontal- 
ebene unter 0°, über 0,9 mV [Hugenholtz]). Valvuläre, sub- und supravalvuläre Form weitgehend identisch, nur 
einzelne Zeichen sprechen für die eine oder andere Form. 
Valvuläre AST: Typisches Spindelgeräusch und Schwirren mit Max. über 2. ICR re. mit Fortleitung in die Karo- 
tiden. Evtl. auch AINS-Geräusch. Häufig frühsystol. Click. Rö: Meist poststenotische Dilatation. Pulskurve: ver- 
längerte Austreibungszeit, tiefer anakroter Knoten und verzögerter Anstieg, Hahnenkamm. Blutdruck im post- 
extrasystolischen Schlag höher als bei normaler Diastolendauer. 
Supravalvuläre AST: Nie Dilatation der Aorta, nie Click. Blutdruckdifferenz an den Armen, A, betont. Fa mılii 
Subv läre AST: Geräuschmaximum und Schwirren tiefer im 3.—4. ICR li. oder spitzenwärts. Beides nur 
schwach nach oben fortgeleitet, besser links- als rechtsparasternal. Sehr selten Aortendilatation, nie Click. Zirkum- 
skripte Stenose: Häufig auch aortales Insuffizienzgeräusch. Diffuse muskuläre Stenose: Nie Insuffizienzgeräusch, 
jedoch häufig 3. oder 4. Ton, evtl. mesodiastol. Spitzengeräusch. "Blutdruck im postextrasystol. Schlag geringer als 
bei normaler Diastolendauer. Typische Pulskurve mit zunächst steilem Anstieg und hohem anakrotem Knoten 
(tiefe Kerbe), dem eine 2. tiefere und träge Gipfelwelle folgt. Im EKG stets starke LVH, oft auch Vorhofbelastung li. 
und tiefe, infarktverdächtige Q-Zacken (Septumhypertrophie!). Familiäres Auftreten. 


4. Kombinationen: 
ISTA + AST: Fehlende Femoralispulse + scharfes präkardiales Geräusch und Schwirren bis in die Karotiden, 
fehlende oder geringe prästen. Hypertension bei starker Linksbelastung. Ä 
AST valvulär + subvalvulär: Sehr starke Linksbelastung. Fehlende Aortendilatation, kein Click. 
AST/ISTA + VSD/DB s. oben. 
AST/ISTA + AINS: Spricht für kongenitale Genese. Bei ISTA + AINS fehlende Femoralispulse mit frühdiastol. 
Geräusch über dem Herzen und Absinken des diastol. Druckes bei Belastung. Bei AST + AINS lautes systol. und 
diastol. Geräusch über der Aorta. 
AST + PST: Rechts über der Aorta Geräuschmaximum früher, A, noch differenzierbar. Links über Pulmonalis 
Geräuschmaximum später, A, überlagert, P, verspätet. Für die gleichzeitige Linksbelastung spricht ein hebender 
Spitzenstoß und ein mesodiastol. Geräusch über der Spitze. EKG: RVH mit abrupter früher ÜZ (Nadas, Siss- 
mann u. M.), tiefe Sin V, oder V,. Rö: Im SLD beidseit. Herzvergrößerung. 
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Prognose, Operationsindikation 


Aortenstenose: Bei körperlicher Belastung können Kinder mit einer AST plötzlich sterben (4—18%, 
d. F.). Deshalb ist die Frühdiagnose dringend. Kombinierte Anomalien dürfen nicht übersehen werden, 
da sie die Operationsindikation, das chirurgische Vorgehen und Risiko entscheidend beeinflussen. 
Besonders ungünstig sind schwere Aortenstenosen bis -atresien mit Fibroelastose sowie schwere Sub- 
aortenstenosen mit offenem DB (Newcombe u. M.). Sie führen meist in den ersten Tagen oder Wochen 
zum Tode. Im Säuglingsalter sterben nach Keith u. M. 10%, der Kinder mit AST an Herzinsuffizienz. 
Nach dem 1. Jahr zeigen 80%, zunächst keine Symptome. Diese traten bei operierten Fällen (Bircks 
u. M.) durchschnittlich im Alter von 9,4 Jahren, immer aber vor dem 21. Lebensjahr auf. Nach Ein- 
setzen von Symptomen beträgt die Lebenserwartung im Mittel 3—4 Jahre, bei anginösen Beschwerden 
2 Jahre (Kraus u. M.), bei Dekompensation nur noch Monate (Bravermann u.M.). 


Oft treten nur bei Belastung Beschwerden auf: schnelle Ermüdbarkeit, Dyspnoe, Schwindel und Ohnmachtsanfälle, 
präkordiale Schmerzen, profuse Schweiße, Blässe. Sie deuten immer auf eine wesentliche Stenose, besonders wenn 
ein Wachstums- und Entwicklungsrückstand besteht. Warnzeichen sind auch ein Absinken des systolischen Blut- 
druckes, ein diastolisches Geräusch, Rückbildungsstörungen im EKG, gehäufte Extrasystolen und ventrikuläre 
Tachykardien. Zu Beschwerden kommt es erst bei Reduktion des Aortenquerschnittes auf ein Drittel und weniger. 
Daher ist nicht selten das Geräusch das erste Symptom. Selbst bei schweren Stenosen können aber Symptome (Vlad 
u. M. in 50% d. F.), Herzvergrößerung, LVH und Rückbildungsstörungen auch bei Belastung (Hugenholtz) fehlen. 
Die Gefahr wird deshalb vom Patienten, den Eltern und dem Arzt oft nieht erkannt. Bei Verdacht auf eine AST 
empfiehlt sich die Katheterisierung des linken Herzens. Sobald eine Progression und Symptome festgestellt werden, 
ist die Abklärung indiziert, auch wenn das EKG noch normal ist. Der Gradient zwischen linkem Ventrikel und Aorta 
(leichte AST bis 40 mm Hg, mittelschwere 40—80, schwere über 80 mm Hg) ist stark vom Durchfluß abhängig und 
kein absolutes Maß für die Schwere der Stenose. Bei Herzinsuffizienz und kombinierter Mitralstenose ist er niedrig, 
bei vermehrtem Durchfluß und AINS hoch. Oft ist eine Lävokardiographie unerläßlich, um eine subvalvuläre AST 
und kombinierte Linksfehler (AINS, MST, VSD, DB) zu erkennen. Bei Verdacht auf gleichzeitige Rechtsbelastung 
ist auch ein Rechtskatheterismus notwendig. 


Die Operationsindikation ist bei stärkeren Beschwerden gegeben, bei fehlenden Beschwerden, 
wenn ein systolischer Gradient von mindestens 40-50 mm Hg (mittl. Gradient von 30), eine Herz- 
vergrößerung und fortgeschrittene LVH vorhanden sind. Bei niedrigerem Gradienten, Fehlen von 
Symptomen und geringen Röntgen- und EKG-Zeichen wird man sich nur bei deutlicher Progredienz 
zur Operation entschließen. Fehlt auch die Progredienz, so ist die Prognose auf längere Zeit gut. 
Während einer Herzinsuffizienz und Endokarditis ist die Operation kontraindiziert. Das Operations- 
resultat ist bei Bikuspidalklappenstenose ungünstiger, da mit einer stärkeren Klappeninsuffizienz zu 
rechnen ist. Bei kombinierter Mitralstenose stellt schon ein Gradient von 25 mm Hg eine Indikation 
dar, bei kombinierter leichter AINS erst ein solcher von 100 mm Hg (Björk u. M., Morrow u. M.). 


Regelmäßige Kontrollen besonders vor den Wachstumsschüben und in Phasen stärkerer Belastung (Spiel, Sport) 
sind erforderlich. Die Operation muß immer von neuem erwogen werden. Wird nicht operiert, so ist die körperliche 
Belastung streng einzuschränken, besonders wenn im EKG Rückbildungsstörungen vorhanden sind. Gegen einen zu 
langen Operationsaufschub sprechen außer der Gefahr des plötzlichen Exitus, der bakteriellen Endokarditis und der 
Linksinsuffizienz folgende Momente: Die Klappen werden immer steifer; sie können insuffizient werden und im frühen 
Erwachsenenalter verkalken. Die Sklerosierung kann auf die Koronarostien übergreifen und die Koronardurch- 
blutung drosseln. Wegen der anatomischen und funktionellen Progredienz nimmt andererseits die Linkshyper- 
trophie zu. Damit wird die Gefahr der Koronarinsuffizienz immer größer. Operationsrisiko und -resultat werden durch 
Klappenverkalkung bzw. -insuffizienz und Koronarinsuffizienz beeinträchtigt. Je länger die Stenose besteht, um so 
mehr hypertrophiert auch der Ausflußtrakt des linken Ventrikels. Er kann zu einem zusätzlichen Hindernis werden, 
das in einem Cireulus vitiosus wiederum die Hypertrophie vermehrt (Taussig). Dann bleibt nach der Valvulotomie 
ein höherer Residualgradient bestehen, von dem man nicht sicher weiß, ob und wie weit er bei Rückgang der Hyper- 
trophie absinkt (Ellis u. M.). Die Operation dieser subvalvulären Stenose erhöht das Risiko wesentlich (Ventri- 
kulotomie). 

Die Operationsmortalität beträgt bei reinen valvulären Stenosen 6%, bei subvalvulären 36%, bei beiden zu- 
sammen im Durchschnitt 10—14% (Ellis, Gross). Kombinierte valvuläre und lokalisierte subvalvuläre, klappennahe 
Stenosen werden gemeinsam beseitigt. Die muskuläre subvalvuläre AST muß von einer Ventrikulotomie aus an- 
gegangen werden (Kirklin u. M.). Die Dauerergebnisse dieser Form sind noch nicht bekannt, die Beseitigung des 
Grundleidens wohl nicht möglich (idiopathische Muskelhypertrophie). Bei Kombination mit einer ISTA werden 
möglichst beide Stenosen operiert, da bei alleiniger ISTA-Operation der Mitteldruck in den Koronarien absinkt und 
der Herzmuskel noch schlechter durchblutet wird. Auch eine kombinierte PST muß in der gleichen Sitzung beseitigt 
werden (Nadas). Postoperativ bleibt ein leichter Druckgradient bestehen (meist 30—50 mm Hg). Er ist um so 
höher, je schwerer die Stenose war. Die Rückbildungsstörungen im EKG gehen innerhalb 1—2 Jahren zurück, das 
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Schwirren verschwindet, das Geräusch wird leiser und das Herz kleiner. Bestehen außer einer geringen AINS keine 
klinischen Symptome und bilden sich die LVH-Zeichen zurück, so kann ein gutes Ergebnis angenommen werden. 
Bleibt das Herz groß oder wird es größer, so ist dies Folge einer zusätzlichen subvalvulären AST. Bei letzterer gehen 
die LVH-Zeichen auch nach operativer Korrektur nicht zurück, wenngleich der Gradient abgenommen haben kann 
(Leesu.M.). 

Isthmusstenosen : Schon im Säuglingsalter bildet die ISTA in über der Hälfte der Fälle ein diagnostisches 
und therapeutisches Problem. Der Exitus infolge Herzinsuffizienz tritt bei drei Viertel dieser schweren 
Fälle vor allem in den ersten 6 Monaten ein. Daher ist die Frühdiagnose wichtig (Femoralispulse!). Be- 
sonders ungünstig sind die präduktalen Formen wegen der zusätzlichen Rechtsbelastung und der 
häufigen Kombination mit Aortenhypoplasie oder anderen Anomalien. Ohne Operation sterben 90% 
im 1. Jahr, mit Operation nach Mustard 50%. Sehr ungünstig sind auch Unterbrechungen des Aorten- 
bogens, von denen — wie bei präduktaler ISTA — Dreiviertel der Fälle schon im 1. Monat zum 
Exitus kommen (Roberts). Von den Kindern mit postduktaler ISTA sterben nach Keith u.M. 
im 1. Jahr etwa 60%, mit Operation nach Mustard nur 12%. Für die Patienten, die das 1. Jahr 
überleben, wird die Prognose zunächst besser. Zwischen 2. und 10. Jahr sterben 5—6%,, in der 2. Dekade 
weitere 20%, vor allem an Herzinsuffizienz, evtl. auch an Endokarditis der Bikuspidalklappen, im 
Erwachsenenalter an intrakraniellen Hämorrhagien und Aortenruptur. 


Die ISTA ist im Säuglingsalter die zweithäufigste Ursache der Herzinsuffizienz (Keith u. M.). Die Säuglinge 
werden wegen Dyspnoe, bei der präduktalen ISTA auch wegen Blässe oder Zyanose (1/, von Geburt an oder kurz da- 
nach) zum Arzt gebracht. Der Dyspnoe folgt rasch die Herzinsuffizienz. Bessert sich diese unter Digitalisierung in 
3—4 Tagen, so kann mit der Operation zugewartet werden, da deren Risiko jenseits des Säuglingsalters viel geringer 
ist und die Herzinsuffizienz seltener wird. Bei Verschlechterung innerhalb von 24 Stunden empfehlen Keith und 
Mustard die sofortige Operation. Im 1. Monat soll nach einem negativen 12-Stunden-Digitalisversuch operiert 
werden (Mortalität wie mit Digitalisierung 70—80%). Schon die Ligatur eines großen DB kann lebensrettend sein. 
Ist der Ductus geschlossen, so handelt es sich entweder um eine hochgradige Stenose mit ungenügendem Kollateral- 
kreislauf oder um eine zusätzliche Linksbelastung, vor allem einen großen VSD. Bei dieser Kombination wird zunächst 
nur die ISTA operiert. Nach Taussig soll operiert werden, wenn sich bei einem Säugling schwere paroxysmale Bauch- 
krämpfe einstellen (ungenügender Kollateralkreislauf bei Ductusverschluß). Ein Säugling mit ISTA ohne Symptome 
braucht eine sorgfältige Beobachtung in kurzen Abständen. Nach dem 1. Lebensjahr ist die ISTA oft nur Zufalls- 
befund, da sie in über 90% d. F. zunächst keine Symptome macht und das Geräusch relativ leise ist. Später führt die 
Durchblutungsstörung der unteren Körperhälfte zu Kältegefühl, Schwäche und Neigung zu Muskelkrämpfen in den 
Beinen, die Hypertension der oberen Körperhälfte zur Plethora des Gesichts und Nasenbluten. Schwere Symptome 
kommen erst bei einer Diameterreduktion auf ein Viertel der Altersnorm und weniger vor. Wird nicht operiert, so sind 
plötzliche Überlastungen zu vermeiden, da sie zu abrupten Blutdruckerhöhungen, Aortenruptur und zerebralen 
Hämorrhagien führen können. Ein Maß für die Schwere der Stenose bildet der Mitteldruckgradient zwischen 
A. brachialis und und A.femoralis (leichte Einengung: 5—10 mm Hg). Desgleichen kann mit der synchronen 
Pulsregistrierung an Karotis und Femoralis die Schwere der Stenose abgeschätzt werden (Schad u. M.). 


Die Operationsindikation besteht immer, wenn sich im EKG LVH-Zeichen und besonders Rück- 
bildungsstörungen zeigen oder das Herz eindeutig vergrößert ist. Die Hypertension ist im Kindesalter 
meist noch nicht hochgradig und stellt selbst keine Indikation dar, wohl aber ihre Folgen. Sehr früh 
kommt es zur Gefäßsklerose des prästenotischen Gebietes und hierauf zur Atheromatose im Stenose- 
bereich. Diese wurde schon im 16. Lebensjahr beobachtet (Grob). Die Operation sollte vorher, am 
besten vor dem 10. Lebensjahr durchgeführt werden, da schwerere Gefäßveränderungen das Risiko 
erhöhen und das Resultat beeinträchtigen. Zudem wird die Prognose in der 2. Dekade schlechter und 
verstärktes Wachstum sowie vermehrte Belastung können in der Pubertät die hämodynamische 
Situation verschlimmern. Gegen einen Aufschub der Operation sprechen eine anamnestische Herz- 
insuffizienz, die Kombination mit anderen Anomalien, eine starke Aortendilatation und -elongation, 
eine leichte AINS und das Auftreten einer poststenotischen Dilatation. Eine floride Endokarditis ist 
eine Kontraindikation (postoperatives Aortenaneurysma, Hirnembolien). 

Die Operationsmortalität ist im Kindesalter gering und beträgt zur Zeit 2—5%. Gegen eine Operation im Säug- 
lings- und Kleinkindesalter spricht die Befürchtung, daß die Anastomose im Wachstum hinter der Aorta zurück- 
bleibt und sich dadurch eine Restenosierung ausbildet. Geringere Kaliberschwankungen an der Anastomosenstelle 
wirken sich aber später hämodynamisch nicht aus (Schad u. M.), höchstens bei Belastung (Ikkos u. M.). Post- 
operativ sinkt der erhöhte Blutdruck oft nur langsam ab und kann systolisch auf einem erhöhten Niveau bleiben. 
Dies beruht aber meist nicht auf einer Restenosierung oder Reststenose, sondern auf einer sehr früh einsetzenden 
Gefäßsklerose der oberen Körperpartien (keine Mitteldruckdifferenz, rasch an- und absteigender Puls der A. brachia- 
lis). Dies stellt,einen Grund mehr für die Operation im Kindesalter dar. 
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Zu Abb. 106 
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Abb. 105. A. K., 10 J., (B). 


Rö: Schmales, steilgestelltes Herz mit auffallender Prominenz der Aorta ascendens nach rechts, keine Rippenusuren, 
Lungendurchblutung normal. Seitenansicht des Herzens (nicht wiedergegeben) normal. D.: Verdacht auf Aorten- 
stenose. 

EKG: EA: ÄQRS 4.56%. BWA: Sı+R, = 4,5mV, R, = 3,7mV, oUP in V, = 0,04”, qin V,—V,. Keine Rückbil- 
dungsstörung links präkordial. D.: LVH. 

PKG: (Ao) Sofort mit dem 1. Ton einsetzendes proto-mesosystolisches Spindelgeräusch mit frühsystolischem Maxi- 
mum; einheitlicher, nicht akzentuierter 2. Ton. 

DD: Das nicht vergrößerte Herz mit dilatierter Aorta ascendens, die LVH im EKG sowie Lokalisation und Art des 
Geräusches mit einheitlichem 2. Ton sprechen für eine Aortenstenose. Nach dem Röntgenbild und EKG (keine sichere 
Rückbildungsstörung) leichter bis mittelschwerer Grad. 


Diagnose: Aortenklappenstenose leichten Grades (Druckgradient 35 mm Hg). 


Abb. 106. M. W., 6%/,5 J., 56658. 


Rö: Leicht linksverbreitertes Herz mit nach unten verlängertem Spitzenbereich, leicht prominierender Aorta ascen- 
dens und weit nach oben reichendem Aortenbogen, keine Rippenusuren, Lungendurchblutung in der Norm (a). D.: 
Verdacht auf Aortenstenose. AKG: Dilatation der Aorta ascendens bis Bogenmitte reichend, keine Einengung am 
Isthmus, stark verdicktes Myokard des linken Ventrikels und Einwärtsdrehung der linken Herzspitze mit „Schulter“ 
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Abb. 106 


am Ventrikelbogen, durch Rotation im GUZS Öffnung der Aortenschlinge (b). Auf dem Seitenbild (c) stenosierte 
Aortenklappen in kuppelförmiger Stellung, Conus arteriosus nicht verengt, linker Ventrikel nach vorne unten ver- 
längert. 

EKG: EA: ÄQRS + 80°, diskordante T-Welle und leichte ST-Senkung, keine Vorhofbelastung. BWA: 8, = 3,0 mV,» 
Ru — 2,2 mV, oUP in V, = 0,035”, Diff. V,—V; = —0,02” (normal). Leichte ST-Hebung in V,—V,, in V, leichte 
Senkung. D.: LVH, ersichtlich aus R, + $,; die nicht allzu hohen T-Wellen links präkordial sprechen für Druck- 
belastung. 

PKG: (Ao) Stark abgeschwächter und verzögerter A, (0,08 nach T-Ende). Lautes rhomboides Systolicum: langsamer 
Anstieg, Maximum nach Mesosystole, freies Intervall zu A,. 

DD: Alle Befunde sprechen für AST; Herzverbreiterung, T-Diskordanz, Abschwächung und Verzögerung des A, 
sowie Geräuschmaximum nach Mesosystole für schwere Stenose. Die Aortendilatation spricht gegen subvalvuläre AST. 


Diagnose: Aortenklappenstenose schweren Grades (LV 205/0, Aorta 90/50 mm Hg). 
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Abb. 107. 8. A., 32/15 J., 65246. 


Rö: Herz bds. stark verbreitert (a) mit tiefer Taille und breiter „Schulter“ (aortale Konfiguration, Schuhform). 
Starke Prominenz der Aorta ase., keine Rippenusuren, Lungendurchblutung normal. Im SLD (b) überragt der linke 
Ventrikel bauchig die Wirbelsäule; die rechte Kontur ragt etwas vermehrt nach rechts und setzt sich nach einer 
seichten Bucht in ein verbreitertes, verdichtetes und nach rechts prominierendes Gefäßband fort. D.: Linksseitige 
Druckbelastung, Verdacht auf Aortenstenose. Im AKG (ce, d) vergrößerter, quergelagerter linker Ventrikel mit ver- 
diektem Myokard und breiter „Schulter“. Starke poststenotische Dilatation der Aorta asc. mit aneurysmatischen 
Ausbuchtungen in der Richtung des Ejektionsstrahls. Rechte Herzkammern nach rechts verdrängt. 
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Zu Abb. 107 


EKG: EA: ÄQRS + 5° (spät rechtstypisch), T diskordant, keine Vorhofbelastung. BWA: S, = 2,7 mV, R, = 5mV, 
R, = 4 mV, keine Linksverspätung, q in V,—V,, T in V, isoel., in V,—V, flach positiv. D.: Starke LVH (Druck- 
belastung) ohne Herzachsendrehung im GUZS. 


PKG: (Erb = Pet. max.) Lautes, spindelförmiges holosystolisches Geräusch mit Maximum vor Mesosystole, einheit- 
licher 2. Ton von kleiner Amplitude. 


DD: Herzkonfiguration, EKG und PKG sprechen einheitlich für eine hochgradige Aortenstenose. 


Diagnose: Aortenklappenstenose schweren Grades. 


186 Belastungen des linken Herzens 


F 
| Abb.108. B.8.,8J.,155/61(8). 
|| Rö: Herz bds. verbreitert (a) 
mit nach links unten verlagerter 
Spitze, breit aufliegend (aortale 
Konfiguration), keine Rippen- 
usuren, normale Lungendurch- 
blutung. Im SLD (b) vergrößerter 
linker Ventrikel, breitbasig die 
Wirbelsäule überragend; rechter 
Bogen vorspringend, jedoch we- 
niger als der linke. Im SRD (ec) 
linke Kontur weit nach links 
reichend, Taille erhalten, keine 
Pulmonalisprominenz, deutlicher 
Winkel zwischen Aorten- und 
Ventrikelachse (Rotation im 
GUZS). Retrokardialer Raum 
ausgefüllt (linker Vorhof groß). 
Ösophagogramm (nicht wieder- 
gegeben): Vorhofvergrößerung 
links, normale Aortenimpression. 
D.: Linksseitige Druckbelastung, 
Vorhofvergrößerung links, Rota- 
tion im GUZS. Aortenstenose. 
EKG: EA: AQRS + 20°, ST und 
T diskordant, P IIInegativ, zwei- 
gipflig. BWA: ÜZ in V,, oUP in 
V, = 0,04” (obere Grenze), Diff. 
V,—V; = —. 0,023 (obere Grenze), 
S, = 4mV, R, = 2,6mV,R, 
2,9mV, R, = 3,5 mV. Tund ST 
links diskordant, P in V, mit 


HESTITEHM IRETE Bat breitem neg. Anteil, in V,—V, 

| | zweigipflig. D.: Starke Druck- 

Bl Kran er Kenn Berne bee riet belastung links (Linkstyp mit 
NEEHEN | NH Pa a al DE a —— diskordantem T und ST, R- und 


S-Größen sowie Relationen), Vor- 
hofbelastung links. 

PKG: (Ao = Pct. max.) 2. Ton pathologisch einheitlich und abgeschwächt. Lautes rhomboides Geräusch, früh begin- 

nend und Endsystole freilassend, Maximum in Mesosystole. 


DD: Herzkonfiguration, EKG und PKG sprechen für eine Aortenstenose. Die starke Herzvergrößerung, die zusätz- 
liche Belastung des linken Vorhofs, die schweren EKG-Veränderungen und die Abschwächung des einheitlichen 
2. Tones sowie das mesosystolische Geräuschmaximum sprechen für eine hochgradige Stenose. 


Diagnose: Aortenklappenstenose schweren Grades (LV 228/0, Aorta 115/80 mm Hg). 
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Zu Abb. 108 Abb. 109 


Abb. 109. S. A., 2 Tage, 62546. 


Rö: Herz stark nach rechts vergrößert mit kugeliger rechter Vorhofkontur, kleinfleckige Lungenstauung bzw. -hyper- 
ämie. 

EKG: EA: Mitteltyp, RSB (QRS 0,08”), ST in I Spur, in II und III deutlich gesenkt, T1—Trır negativ. BWA: R$r’- 
Typ in V\—V,. oUP in V, = 0,07”, in V, — 0,04”, Diff. V,—V, = +0,03”. Kleine Ausschläge in V,, dagegen tiefes 
S, und kleine R/S-Relation in V,, T in V, positiv, in V,—V, negativ. D.: Steiltyp, inkompl. RSB, schwere Erregungs- 
rückbildungsstörung und Verdacht auf LVH. 

PKG: (Erb = Pet. max.) Holosystolisches Geräusch mit mesosystolischem Maximum, lauter A, bei starker Spaltung 
des 2. Tones und abgeschwächter Pulmonalkomponente oder einheitlicher akzentuierter 2. Ton mit 3. Ton (wahr- 
scheinlicher). 

DD: EKG mit schwerer Erregungsrückbildungsstörung und fraglicher LVH sehr verdächtig auf Fibroelastose. Damit 
vereinbar das PKG mit einheitlichem 2. Ton (Austreibungszeit links verlängert), das nach der Lokalisation eindeutige 
Aortenstenosegeräusch sowie der 3. Ton. Röntgenologisch beginnende Linksinsuffizienz. 


Diagnose: (autoptisch) Aortenklappenstenose bei Fibroelastose. 
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Abb. 110. S. W., 87/1 J., 60311. 


Rö: Herz leicht verbreitert mit starker Rundung des Kammerbogens, prominierende Aorta asc. (a), keine Rippen- 
usuren, normale Lungendurchblutung. D.: Verdacht auf linksseitige Druckbelastung. Katheter durch offenes Foramen 
ovale in Pulmonalvene vorgeschoben. Im seitlichen AKG bei Füllung in den linken Ventrikel (b) Einengung am Conus 
arteriosus, die in allen Herzphasen als konstantes Phänomen bestehen bleibt. In den folgenden, nicht wiedergegebenen 
Bildern ist neben einer dilatierten Aorta asc. und normalen Aortenklappen bzw. Sinus Valsalvae eine prävalvuläre 
3. Kammer zu erkennen, die sich systolisch ballonartig auffüllt und erst im Laufe der Diastole, teilweise auch retro- 
grad, entleert. ap (c) in Endsystole noch kleines Restblut im eigentlichen linken Ventrikel, maximale Blähung der 
3. Kammer zwischen Stenosering und Klappen mit starker Ausbuchtung des Septum membranaceum (mediale untere 
Begrenzung) in den rechten Ventrikel. 


Diagnose: Subvalvuläre Aortenstenose schweren Grades (LV 225/0, Aorta 90/50, RV 35/0 mm Hg). 
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Abb. 111. G.C., 9 bzw. 23 Tage, 48380 


Rö: Mit 9 Tagen (a) kugelige Vorwölbung am rechten Herzrand, Herzspitze nicht sicher verlagert oder gehoben, 
Gefäßband wegen Überlagerung durch Thymusschatten nicht beurteilbar; fleckig-flaue Lungengefäßzeichnung im Ober- 
feld und teilweise auch im Mittelfeld, Unterfelder ohne sichtbare Gefäßzeichnung (Leber nicht vergrößert). Mit 
23 Tagen (b) starke Zunahme der Herzgröße nach rechts, nicht dagegen nach links; Aortenknopf differenzierbar; 
dilatierte V.cava sup. (oder Thymuszunahme ?); Zunahme der weichfleckigen Trübung der Ober- und Mittelfelder 
und teilweise auch der Unterfelder (Leber nicht vergrößert). 

EKG (23 Tage): EA: ÄQRS +120°, ÄT diskordant, P dextrocardiale. BWA: R, sehr klein, kein q, ÜZ umgekehrt. 
D.: RVH mit ekg. Linkshypoplasie, Rotation im UZS. 

PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich und akzentuiert, holosystolisches spindelförmiges Geräusch mit mesosystoli- 
schem Maximum und frühsystolischem Click (s. 140 Htz.). 

DD: Vitium, das im ersten Lebensmonat zur Herzinsuffizienz führt (Verdacht auf Aortenisthmusstenose). EKG mit 
starker RVH und Linkshypoplasie deutet bei ISTA auf präduktalen Typ mit offenem DB oder auf eine Aortenhypo- 
plasie. Systolisches Geräusch, einheitlicher und akzentuierter 2. Ton mit Click (Pulmonalisdilatation) dazu passend. 
Die progressiven Veränderungen des Röntgenbildes könnten auch für eine Transposition sprechen. EKG aber dann 
atypisch. 

Diagnose: Präduktale Aortenisthmusstenose mit offenem Ductus Botalli. Herzinsuffizienz, Pterygium-Syndrom. 
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Abb. 112. L. T., 3/5 J., 342 (B). 


Rö: Stark vergrößertes, aortal konfiguriertes Säuglingsherz ohne sichtbares Pulmonalsegment (a). Gefäßband wegen 
Überlagerung durch Thymusschatten nicht beurteilbar. Typische Stauungslunge mit flau verschattetem Hilus und 
Verschleierung der Oberfelder. Auf dem Seitenbild (b) kugeliger, v.a. nach hinten vergrößerter Herzschatten, Retro- 
kardialraum eingeengt, leichte Verlagerung des Ösophagus durch vergrößerten linken Vorhof; der vergrößerte linke 
Ventrikel überlagert den Ösophagus nach hinten. 

Diagnose: Aortenisthmusstenose mit Linksinsuffizienz im Säuglingsalter. 


| 
R 


Abb. 113. S. R., 13 J., 43770. 


Rö: Vorwiegend linksverbreitertes Herz, aortal konfiguriert; Aorta asc. rechts prominent und elongiert (a); Rippen- 
usuren (8. Rippe links!); Aortenknopf projiziert sich auf linkes Sternoklavikulargelenk, darunter Einziehung im 
Stenosebereich sichtbar und erneute poststenotische Kaliberzunahme (Liansches Zeichen). Im SLD (b) Linkshyper- 
trophie, erkennbar am Überragen des linken Ventrikels über die Wirbelsäule; rechte Kontur kaudal normal, kranial 
Vorspringen der erweiterten Aorta asc. 

Diagnose: Aortenisthmusstenose (RR rechter Arm 200/130). 
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Abb. 114. 8. A., 15 J., 40262. AD 

Rö: Gefäßband eines aortal konfigurierten Herzens. Nach rechts vorspringende Aorta asc., hochstehender Aorten- 
knopf. Linke Aortenkontur in Höhe des 5. ICR. nach medial eingekerbt; entsprechend der Stenose an dieser Stelle 
Ösophagogramm vorgebuchtet, ober- und unterhalb Delle der prä- und poststenotischen Dilatation (Epsilon- 


Zeichen). 
Diagnose: Aortenisthmusstenose (RR rechter Arm 185/90). 


Abb. 115. B. C., 4/7. 


Rö: Kugeliges, kaum vergrößertes Herz. Beachte die breitere Vorbuchtung des Ösophagogramms am Aortenisthmus. 
Diagnose: Ausgedehnte Aortenisthmusstenose (3 cm langes, hypoplastisches Aortenstück. RR rechter Arm 145/80). 


Abb. 116. A. J.,21J., 


52813. 

Rö: Linksverbreitertes Herz, Spitzenbereich weit nach unten reichend (a); Aorta asc. im unteren Abschnitt nach 
rechts prominierend, elongiert; Aortenknopf extrem nach links vorspringend, untere Kontur fast horizontal. Am 
Thorax zahlreiche und starke Rippenusuren. Im SLD (b) ISTA mit prä- und poststenotischer Dilatation sichtbar. 
Diagnose: Aortenisthmusstenose (Arcus aortae bicurvatus) (RR prästenotisch 215/150 mm Hg). 
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Abb. 117. L. U., 43), J., 53665. 


Rö: Nicht verbreitertes Herz mit ausgefüllter Taille (a). Im Ösophagogramm leichte Kerbenbildung (Epsilon-Zeichen) 
auf Isthmusstenose hinweisend. Im SLD (b) vergrößerter linker Ventrikel, die Wirbelsäule leicht überragend; rechte 
Herzkontur normal; Eindellung des Ösophagus durch poststenotische Dilatation. Die Einbuchtung der linken Aorten- 
kontur ist dagegen nicht durch die Stenose, sondern durch die unterhalb der Clavicula schräg nach oben abzweigende 
A. subelavia sin. bedingt (Aortendreieck). Im schräglinken AKG (ec) Hypertrophie des linken Ventrikels, Aortenbogen 
entfaltet, Ausdehnung der Isthmusstenose erkennbar. Im postoperativen dv- und sl-Ösophagogramm (d, e) charakte- 
ristische präoperative Aortenimpressionen verschwunden. 


Aortenisthmusstenosen 193 


I 
Zu Abb. 117 | 


HHEFHHHHEHHEN + ana ante Aleae 
EKG: EA: ÄQRS + 55°, P = 0,08”, PR = 0,05”. BWA: 8, = 2,0 mV, R, —= 2,45 mV (beide obere Grenze), R, + 8, = 
4,45 mV (path.), ÜZ in V,—V,, qin V,—V,. oUP in V, 04”. D.: Im ganzen noch im Bereich der Norm, Kriterien 
der LVH jedoch fast erfüllt. 

PKG: 2. Ton einheitlich. Eher leises systolisches Spindelgeräusch. 

DD: Röntgenologisch für Isthmusstenose typisches Ösophagogramm, im EKG LVH angedeutet. Nach dem Geräusch 
wäre auch ein VSD III möglich, der aber nach Rö und EKG auszuschließen ist. 

Diagnose: Aortenisthmusstenose (RR rechter Arm 135/80). 


Abb. 118. S. K., 14 J., 54427. 

Das schräglinke AKG zeigt eine elongierte prästenotische Aorta mit Dilatation von Kollateralgefäßen, eine umschrie - 
bene Isthmusstenose und eine leichte prä- und poststenotische Dilatation der Aorta (vorne oben fingerdicke A. mam- 
maria int). 

Diagnose: Aortenisthmusstenose (RR rechter Arm 150/110). 


13 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 119. W. R., 48/15 J., 59072. 


Rö: Entenförmiges, nach rechts und links ausladendes Herz von aortaler Konfiguration; Aorta asc. nur leicht vor- 
springend und elongiert (a): normale Lungendurchblutung. Auf dem Seitenbild (b) Trichterbrust mit starker Ver- 
kleinerung des Sagittaldurchmessers, Retrokardialraum durch den vergrößerten und nach dorsokranial gedrückten 
linken Ventrikel verschmälert. Im SLD (d) vergrößerter linker Ventrikel, Kerbe an der linken Kontur der obersten 
Aorta descendens, leichte Eindellung des Ösophagus distal dieser Kerbe, rechte Herzkontur normal. D.: Druckbelastung 
links, Verdacht auf ISTA. AKG: Im Dextrogramm (e) abnormer Verlauf des Infundibulum und Pulmonalstammes 
infolge einer durch die Triehterbrust bedingten Rotation des Herzens im UZS. Im Lävogramm (c) sichtbare Hyper- 
trophie des linken Ventrikels, Dilatation der Aorta asc., schnürringförmige starke Aortenisthmusstenose mit leichter 
poststenotischer Dilatation. 


Aortenisthmusstenosen 195 


EKG: EA: ÄQRS —5°, AV-Block 1. Grades. 
BWA: V,—V,IRSB, R 3,8 mV, aber S, mit 
1,6 mV ebenfalls tief. D.: Auffallend, daß trotz 
starkem Linkstyp und deutlichen LVH-Zeichen 
keine g-Zacken links präkordial entstehen, was 
auf eine starke paradoxe Rotation des Herzens 
im UZS schließen läßt (Trichterbrust!), die zu- 
sammen mit dem IRSB eine zusätzliche RVH 
vortäuscht. 

PKG: (Rücken) Einheitlicher 2. Ton ; spätsystoli- 
sches, den 2. Ton überdauerndes Geräusch, das 
nur zur Aortenisthmusstenose paßt. 


DD: Der breite, aortal konfigurierte Herzschatten 
kann nicht nur Folge der Trichterbrust sein. Der 
stark ausladende linke Bogen im SLD und das 
EKG bestätigen die Linksbelastung. Die sicht- 
bare ISTA im schräglinken Ösophagogramm 
und das PKG sind beweisend. (Der IRSB 
kommt bei ISTA vor, wenn die Vektorschleife 
am Anfang und Ende im positiven Bereich liegt.) 


Diagnose: Aortenisthmusstenose, Trichterbrust 
(RR re. Arm 110/80, li. Arm 130/80 mm Hg). 


Zu Abb. 119 


13* 


196 Belastungen des linken Herzens 


2. Ventrikelseptumdefekt I, Offener Ductus Botalli I, Mitralinsuffizienz, Aorteninsuffizienz 


Ein Ventrikelseptumdefekt (VSD) kommt bei einem Drittel bis der Hälfte der angeborenen Ano- 
malien vor, isoliert etwa bei einem Fünftel. Von einem kleinen membranösen oder muskulären Defekt 
bis zum singulären Ventrikel (S. 329f.) sind alle Übergänge möglich. Der isolierte offene Ductus 
Botalli (DB) macht etwa 12—14%, der angeborenen Vitien aus und ist beim weiblichen Geschlecht 
mehr als doppelt so häufig als beim männlichen. Er ist höchstens so weit wie die Aorta oder A. pulmo- 
nalis. Wenn die Querverbindung eng ist, ein großes Druckgefälle unterhält und der Li-Re-Shunt den 
Druck im kleinen Kreislauf nicht wesentlich erhöht (S. 29—33), handelt es sich um einen VSD I oder 
DB I. Bei einem Drittel der isolierten VSD liegt ein VSDI vor, d.h. ein kleiner Defekt (unter 1 em/m? 
Körperoberfläche). In Kombination mit anderen Anomalien ist der VSD oft größer. Beim Truncus ac. 
(8.329) und bei der Trikuspidalatresie ($. 307) ist er obligat, bei der Transposition der großen Gefäße 
meistens vorhanden. Der DBI ist relativ häufiger als der VSD I, da Enge, Länge und Obliterations- 
tendenz des Ductus in der Regel sehr früh zum Druckabfall führen. Trotz der größeren Shuntvolumina 
sind dann die Pulmonaldrucke noch normal oder nur gering erhöht. Nach der Geburt sind zunächst 
alle Anomalien mit einem offenen DB kombiniert, der die spezielle Hämodynamik zusätzlich belastet 
(Vitien mit Li-Re-Shunt) oder entlastet (Vitien mit verminderter Lungendurchblutung oder Aorten- 
atresie bzw. -hypoplasie). Der Ductus behält jedoch in der Regel seine Obliterationstendenz, selbst 
wenn er zur Umgehung eines atretisch-hypoplastischen Bezirkes oder bei Transposition der großen 
Gefäße ohne andere Querverbindung lebensnotwendig ist (Taussig). Die Aorten- und Mitral- 
insuffizienz (AINS, MINS) sind selten angeboren (AINS 0,5%, d. kongen. Vit., Wood) und dann 
meist mit anderen Anomalien kombiniert. Eine MINS findet man mit einer Mitralstenose, einem 
ASDI°, Canalis avec. oder VSD (Endokardkissendefekt S. 138) kombiniert, eine AINS mit einer AST, 
ISTA, einem VSD und u. U. auch mit einer Tetralogie. Relative Insuffizienzen entstehen bei starker 
Erweiterung des Ventrikels bzw. der Aorta. Eine isolierte MINS ist meistens erworben (zwei Drittel 
der rheumatischen Herzfehler), eine isolierte AINS viel seltener (5%, der rheumatischen Herzfehler). 
Häufiger sind bei erworbenen Vitien Aorten- und Mitralfehler kombiniert, wobei im Kindesalter die 
Insuffizienz vorherrscht. 


Gemeinsam ist dieser Gruppe von Vitien eine Volumenbelastung des linken Herzens, beim VSD 
und DB durch ein Shuntblut, bei der MINS und AINS durch ein Pendelblut. Auch eine anomale 
Mündung der Hohlvenen in den linken Vorhof wirkt sich als linksseitige Volumenbelastung aus. 
Mit Ausnahme der AINS sind immer der linke Ventrikel und Vorhof belastet. Solange die AINS kom- 
pensiert ist, sind durch das Pendelblut vor allem der linke Ventrikel und die Aorta belastet. Die Rück- 
flußmenge hängt nicht nur von den Klappenveränderungen und Druckverhältnissen ab, sondern bei 
der MINS auch von der Geschwindigkeit der systolischen Druckentwicklung, bei der AINS von der 
Diastolenlänge, also von zeitlichen Faktoren. Bei hochgradiger Volumenbelastung ist häufig auch das 
rechte Herz betroffen, beim VSD II—III und DB I—IIH über eine arterielle pulmonale Hypertension 
(8. 222), bei der MINS und AINS rückläufig über eine Druckerhöhung im linken Vorhof und kleinen 
Kreislauf (venöse Hypertension). Nur bei einem sehr breiten und kurzen Ductus mit großem Shunt- 
volumen erhöhen sich Druck und Widerstand im kleinen Kreislauf. Die Hämodynamik gleicht dann 
mehr der eines aortopulmonalen Septumdefektes. Bei diesem besteht meistens eine pulmonale 
Hypertension mit Druckwerten nahe dem Systemdruck oder Druckangleichung. Diese fehlt nur bei 
den selteneren engen Defekten. 

Über die Anatomie des VSD s. 8.222. Der offene DB verläuft von der Pulmonalisbifurkation zur konkaven Seite des 
Aortenbogens distal vom Ursprung der A. subelavia sinistra. Wenn in den ersten Lebensstunden und -tagen der Pul- 
monalgefäßwiderstand nicht genügend abfällt, können noch beträchtliche Blutmengen durch den Ductus in die Aorta 
fließen (Adams und Lind), zumal dieser anfangs gleich weit ist wie die Aorta und A. pulmonalis. Die Obliteration des 
Ductus beginnt kurz nach der Geburt am pulmonalen Ende und ist meistens mit dem 2. Monat beendet. Im Alter von 
2 Wochen haben normalerweise noch zwei Drittel der Säuglinge einen offenen DB, mit $ Wochen nur noch 12% und 
mit einem Jahr noch 1% (Christie). Am Ende der 1. Lebenswoche läßt ein normal obliterierender Ductus höchstens 
noch eine 2-mm-Sonde durch. Als Residuum findet man bei einem Viertel der Erwachsenenautopsien das Ligamentum 
Botalli, das den Aortenisthmus verziehen kann (S. 172). Seltener wird der Ductus nur durch eine Membran verschlossen, 


die rupturieren kann. So erklärt sich ein in der späteren Kindheit oder im Erwachsenenalter plötzlich auftretendes DB- 
Geräusch. Das Persistieren des Ductus hängt weder von seiner primären Größe noch von den Widerstandsrelationen 
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oder dem Umstand ab, ob er zur Aufrechterhaltung des kleinen oder großen Kreislaufes notwendig ist. Meist hat der 
Ductus ein relativ enges Kaliber und ist mehr lang (0,7—1,0 cm) als breit (0,5—0,7 cm). Er kann sich zur Aorta hin 
konisch erweitern (Sussmannsche Ausbuchtung) und atheromatöse Wandveränderungen aufweisen. Das aorto- 
pulmonale Fenster (partieller Truncus) liegt etwa 1—5 mm oberhalb der Herzbasis und hat meistens einen größeren 
Durchmesser als der DB (0,5—1,5 em). Es kommt nur selten und in der Regel isoliert vor, kann aber auch mit einem 
offenen DB, FO oder VSD kombiniert sein. 


Bei der angeborenen MINS findet man Spalten in den Mitralsegeln oder Kommissuren und verkürzte Chordae tendineae, 
die mehr basal ansetzen. Die Segel liegen dadurch näher an der Ventrikelwand und die Mitralöffnung wird verzogen 
(8. 138, Talner u. M.). Seltener ist eine Dilatation des Klappenringes Ursache einer Insuffizienz. Nach Edwards ist 
bei Erweiterung des linken Ventrikels die Beziehung zwischen Papillarmuskeln und Klappensegeln gestört, wodurch 
die Insuffizienz verstärkt wird. Der angeborenen AINS liegen meist Bikuspidalklappen zugrunde (8. 171). Durch Ver- 
diekung, Verkürzung und Kalkablagerung können auch stenotische Klappen insuffizient werden. Eine Ausweitung des 
Klappenringes führt zur relativen Insuffizienz. 


Röntgenbild (Abb. 120—132). 


Das Röntgenbild der isolierten linksseitigen Volumenbelastung ist von der Größe der linken Herz- 
kammern, einer mehr oder minder ausgeprägten Rechtsrotation des Herzens und bei Anomalien mit 
Li-Re-Shunt von der Dilatation der Pulmonalarterie, bei Aorteninsuffizienz von der der Aorta bestimmt. 
Die Umformung hängt vom Grad der Volumenbelastung ab (8. 3941, 47). Je größer das zusätzliche 
Blutvolumen ist, um so stärker ist die Linksdilatation und um so mehr ist das Herz verbreitert. Eine 
leichte Volumenbelastung ist von einer leichten bis mittelgradigen Druckbelastung schwer und even- 
tuell nur an Veränderungen des Gefäßbandes und der Lungengefäßzeichnung zu unterscheiden. Schon 
bei mittelgradiger Volumenbelastung ist der Kammerschatten in der Regel verändert und ähnlich um- 
geformt wie bei mittelgradiger bis schwerer linksseitiger Druckbelastung. Die aortale Konfiguration ist 
jedoch nur bei der AINS erhalten. Beim VSD, DB und der MINS ist die Herztaille von der erweiterten 
Pulmonalarterie und dem vergrößerten linken Herzohr ausgefüllt bzw. nur noch angedeutet. 


Auf dem Frontalbild machen sich leichte Volumenbelastungen besonders bei Steillage des Herzens 
kaum bemerkbar (Abb. 124e). Der linke Kammerbogen ist oft etwas verlängert und vermehrt gerundet 
(Abb. 236). Wenn das Herz quer liegt oder der linke Ventrikel stärker erweitert ist, ist der Spitzen- 
bereich langgestreckt und taucht tiefer in den Zwerchfellschatten ein (Abb. 121—122). Der Taillen- 
bereich kann auffallend breit sein (Abb. 123). Bei mittelgradigen Volumenbelastungen ist der linke 
Ventrikel deutlich dilatiert, das Herz nach links verbreitert und der Spitzenbereich stärker gerundet. 
Der obere Anteil des Kammerbogens buchtet vermehrt nach kranial und links aus, so daß die Herz- 
taille trotz deutlicher Vergrößerung der Pulmonalarterie und des linken Vorhofs erhalten sein kann 
(Abb. 120, 125). Bei verstrichener Taille erkennt man manchmal am oberen Ende des Kammerbogens 


Abb. 120. Offener Ductus Botalli I. Linksver- 
breitertes Herz mit Prominenz der Aorta asc., 
großer Aortenknopf mit tiefer Aortenimpression. 
Leichte Pulmonalisprominenz. Doppelkontur am 
rechten Bogen. Im schräglinken Durchmesser 
ausladender linker Bogen, Spreizung des Bifur- 
kationswinkels; Vergrößerung des linken Ven- 
trikels und Vorhofs mit großer Aorta. (Min. Vol. 
re:li = 2:1.) (W. IL, 6%/,, J., S41/ 62 (S).) 


eine leichte Kerbe und Aufhellung, die für eine Vergrößerung des linken Ventrikels typisch sind 
(Abb. 130, 241). Wenn der linke Vorhof samt Herzohr stärker vergrößert ist, wie bei der MINS und 
dem DB, kann die Taille auch prominent sein (Abb. 126, 128, 129). Die Vorwölbung des linken Herz- 
ohres grenzt sich gegen den Ventrikel und eine nicht vergrößerte A. pulmonalis durch eine kleine Kerbe 
ab (vgl. Abb. 126a und c). Ist bei einer mittelgradigen Vorhofvergrößerung die Pulmonalarterie nicht 
dilatiert und die Lungengefäßzeichnung normal, so spricht dies gegen ein Vitium mit Li-Re-Shunt und 
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für eine MINS. Die linke Kontur kann sich in diesem Falle aus 4 Bögen zusammensetzen: Aorta, Pul- 
monalis, linkes Herzohr, linker Kammerbogen. Ist außer dem linken Vorhof auch die Pulmonalarterie 
vergrößert, so reicht die Prominenz weit nach kranial und die linke Kontur kann aus 3 Bögen bestehen: 
Aorta, Pulmonalis + linkes Herzohr, linker Kammerbogen (vgl. Abb. 126 und 129). Wenn der linke 
Ventrikel stärker dilatiert und der rechte Ventrikel durch eine Rotation im GUZS nach rechts ver- 
drängt ist, kann der Kammerbogen mehr schulterförmig verlaufen. Bei schwerer linksseitiger Volumen- 
belastung reicht das Herz eventuell bis zur linken Thoraxbegrenzung. Wenn der rechte Vorhof nicht 
vergrößert ist, ist eine Rechtsbelastung unwahrscheinlich. Bei erhaltener Taille und fehlender Pulmo- 
nalisdilatation kann es sich nur um eine linksseitige Druckbelastung oder um eine AINS handeln. Bei 
ausgefüllter Taille kommt ein offener DB I—II (Abb. 131) oder eine MINS in Betracht, während ein 
VSD mit einer derartigen Herzvergrößerung meist auch eine Druckbelastung des rechten Ventrikels 
zeigt. 

Auf dem Seitenbild (S. 62) reicht der verlängerte linke Ventrikel, vor allem bei Steillage des Herzens, 
weit nach ventral in den Thorax-Zwerchfell-Winkel und füllt ihn aus. Bei Querlage kann dieser Winkel 
frei bleiben und der Tiefendurchmesser noch normal breit sein (S. 59). Doch buchten oft der erweiterte 
linke Ventrikel und der etwas angehobene linke Vorhof vermehrt in den Retrokardialraum ein und 
machen ihn zunächst schmäler und nach oben spitzwinkliger. Ein stärker dilatierter linker Ventrikel 
engt den Retrokardialraum von vorne, ein dilatierter linker Vorhof von oben her ein. Bei stärkerer 
Ventrikeldilatation ist der vordere Thorax-Zwerchfell-Winkel meistens ausgefüllt und der rechte 
Ventrikel nach rechts und etwas nach oben verdrängt. Der Ösophagus wird durch den vergrößerten 
linken Vorhof eingedellt und etwas nach rückwärts verlagert. Der lateral-hintere Bezirk des linken 
Ventrikels kann den Ösophagus nach dorsal überragen: dies hängt vom Grad der Dilatation und 
Rechtsrotation ab (S. 84—87). 


Auf dem schräglinken Bilde (8. 6571, Abb. 32, 33) ist eine leichte Vergrößerung der linken Herz- 
kammern manchmal früher und besser zu erkennen als auf dem Frontalbild: Der linke Kammerbogen 
ist verlängert und stärker gekrümmt als der rechte (Abb. 123). Bei mittelgradiger Volumenbelastung 
bedeckt der linke Ventrikel den Wirbelsäulenschatten oder überragt ihn etwas (Abb. 126, 129, 130). 
Er gibt dann die Wirbelsäule erst bei einer Rechtsdrehung des Patienten um mehr als 55° ganz frei. 
Bei schwerer Volumenbelastung lädt der große linke Ventrikel in weitem Bogen über den Wirbelsäulen- 
schatten nach links aus. Die Kontur fällt relativ steil zum Zwerchfell ab und kann mit diesem einen 
stumpfen Winkel bilden. Buchtet der linke Bogen im oberen Drittel zusätzlich aus, ist der Bifurkations- 
winkel über 45° gespreizt und der linke Hauptbronchus angehoben, so ist auch der linke Vorhof ver- 
größert. Der rechte Kammerbogen ist bei der isolierten linksseitigen Volumenbelastung weder aus- 
ladend noch verlängert. Seine Kontur ist um so steiler, je stärker das Herz nach rechts rotiert ist. Die 
Beurteilung des rechten Kammerbogens ist besonders zum Ausschluß einer gleichzeitigen Rechts- 
belastung, d.h. eines VSD II—III oder DB II—III wichtig (S. 64, 226). 


Auf dem schrägrechten Bilde ($. 74, 78-80, Abb. 44, 45, 47) nimmt der erweiterte linke Ventrikel 
den linken Herzrand ein und kann bis zur linken Thoraxbegrenzung reichen. Bei gleichzeitiger Rechts- 
rotation des Herzens ist die linke Kontur wie auf dem Frontalbild stark gerundet und der linke Thorax- 
Zwerchfell-Winkel frei. Durch die Rechtsrotation kommt die Aorta asc. weiter nach rechts zu liegen und 
verläuft steiler. Da beim DB und VSD die Pulmonalarterie erweitert ist, ist die Taille wie auf dem 
Frontalbild verstrichen. Die Vergrößerung des linken Vorhofs ist oft in dieser Projektion — eventuell 
erst bei Drehung des Patienten um 60° nach links — gut sichtbar (8. 84-87, Abb. 130, 131). Das Bild 
kann dem einer rechtsseitigen Volumenbelastung ähneln. Gegen diese sprechen ein freier vorderer 
Thorax-Zwerchfell-Winkel und eine Vergrößerung des linken Vorhofs. 


Die Aorta ist beim offenen DB und bei der AINS erweitert, eventuell auch verlängert, da das Schlag- 
volumen erhöht ist. Auf dem Frontalbild prominiert und pulsiert dann der Aortenknopf stark und die 
Aortenimpression des Ösophagus ist vertieft. Die erweiterte Ascendens springt auf dem dorsoventralen 
und schräglinken Bilde am rechten Gefäßband vor, besonders wenn das Herz nach rechts rotiert ist 
(S. ALff., 50; Abb. 11, 120, 127). Beim VSD und der MINS ist die Aorta normal groß oder sogar ver- 
kleinert, wenn das Schlagvolumen vermindert ist. Eine kleine Aorta tritt trotz Rechtsrotation des 
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Herzens am rechten Gefäßbandrand nicht hervor (vgl. Abb. 126 und 127). Die Lungengefäßzeich- 
nung ist beim VSD und DB je nach dem Shuntausmaß vermehrt. Bei den leichteren Graden weisen 
eventuell nur verstärkte Hiluspulsationen auf die Volumenbelastung. Häufig ist die Pulmonalarterie 
nur leicht prominent oder die Herztaille verstrichen. 


Ein aortal konfiguriertes Herz mit dilatierter Aorta und normal großem linken Vorhof spricht nach 
Ausschluß einer linksseitigen Druckbelastung für eine AINS (Abb. 127). Ein Herz mit ausgefüllter 
Taille, vergrößertem linken Vorhof und Aortendilatation weist auf einen offenen DB: ohne Dila- 
tation der Aorta kann bei vermehrter arterieller Lungengefäßzeichnung auch ein VSD, bei normaler 
Lungengefäßzeichnung eine MINS vorliegen. Letztere ist besonders wahrscheinlich, wenn die Ver- 
größerung des linken Vorhofs dominiert und das Herzohr vorspringt (vgl. Abb. 125 und 126). Die 
Herzgröße hängt beim VSDI und DBI vom Shuntvolumen ab. Nach der Geburt nimmt mit der 
Öffnung des pulmonalen Gefäßbettes der Shunt zu und das Herz wird größer (8.29,32). Im Säuglings- 
alter kann es unter progressiver Herzvergrößerung besonders beim VSD, aber auch beim DB, zur 
Herzinsuffizienz kommen. Bleibt das Herz klein, so deutet dies darauf, daß entweder der Ductus bzw. 
VSD absolut oder relativ enger wird oder der Lungengefäßwiderstand nicht abnimmt bzw. wieder zu- 
nimmt. Bei !/,—/; der DB- und VSD-Fälle ist das Herz auf dem Frontalbild annähernd normal groß. 
Nur bei 10—15% der DB-Fälle ist es stark vergrößert, beim VSD viel häufiger. Eine mittelgradige 
Vergrößerung findet sich beim DB I öfters, beim VSD I dagegen seltener. Meist besteht bei letzterem 
dann schon eine Druckbelastung der rechten Kammer (VSD II—III). Bei der AINS und MINS ist das 
Herz je nach der Pendelblutmenge normal groß bis stark erweitert. Bei der MINS sieht man am linken 
Vorhof, bei der AINS vor allem am oberen Anteil des linken Kammerbogens und an der Aorta kräf- 
tigere Pulsationen. Eine MINS mit starker Vorhofvergrößerung zeigt meist auch eine Rechtsbelastung 
mit Vergrößerung der Pulmonalarterie und der rechten Kammer. Ist bei einer AINS der linke Vorhof 
mitvergrößert, so besteht gleichzeitig eine relative oder organische MINS. Bei beiden Vitien kann es 
zur progressiven Herzvergrößerung und schließlich zur Herzinsuffizienz kommen. 


Elektrokardiogramm 


Bei der isolierten linksseitigen Volumenbelastung kann das EKG normal sein; mit zunehmendem 
Schweregrad sind aber die Zeichen der diastolischen Linksbelastung zu erwarten ($. 93). Außer den 
üblichen LVH-Kriterien (S. 92) sprechen namentlich ein breites P-sinistrocardiale, Zeichen einer 
starken Rotation im GUZS und vertiefte Q-Zacken sowie überhöhte, symmetrische T-Wellen links 
präkordial für die Volumenbelastung. 


VSD I. AQRS liegt zwischen +90° und —20°. Das EKG ist entweder normal (etwa 13%, aller VSD) 
oder zeigt eine LVH vom Volumentyp (etwa 30% aller VSD). Jenseits des Säuglingsalters spricht ein 
normales EKG für einen normalen Druck im rechten Ventrikel (sicher weniger als 40 mm Hg) bei 
einer Flow-Relation bis höchstens 2,0. Nur im Säuglingsalter können auch bei normalem EKG der 
Druck mäßig und die Flow-Relation bis 4,0 und mehr erhöht sein (Vince u. M., Beregovich u.M.). 
Bei einem Sechstel der Fälle mit normalem EKG verläuft die frontale QRS-Vektorschleife im GUZS, 
und bei 10% findet sich als einziges Volumenbelastungszeichen ein P-sinistrocardiale. Beim VSD I mit 
isolierter LVH verläuft die frontale Vektorschleife in etwa 40%, im GUZS, und ein P-sinistrocardiale 
liegt in etwa 50% vor. Dabei kann die Flow-Relation bis 3,0, ausnahmsweise auch mehr betragen, und 
der Druck im rechten Ventrikel ist normal oder seltener leicht erhöht, kaum jemals aber über 60 mm Hg. 
Lasser u. M. fanden keine unterschiedliche Hämodynamik bei VSD I-Fällen mit normalem und LVH- 
EKG: Beide Gruppen wiesen einen kleinen bis mäßigen Li-Re-Shunt bei normalem oder mäßig er- 
höhtem Pulmonalarteriendruck und normalem Pulmonalkapillardruck auf. 


DB I. Die QRS-Achse liegt meist im Normbereich und beträgt nach Sodi-Pallares und Marsico 
im Mittel + 45°, ist also im Vergleich zum physiologischen Altersdurchschnitt nach links verlagert. Ein 
linkstypisches EKG ist beim Jugendlichen häufiger als beim Kleinkind (in etwa 10-15%,). Wie beim 
VSDI ist das EKG entweder normal oder zeigt die diastolische Linksbelastung, u. U. zuerst als iso- 
lierte Vorhofbelastung (5% der DB, Keith). Ein normales EKG fand sich nach Keith bei 20%, nach 
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Donzelot u. M. bei 33%, nach Kjellberg u. M. bei 70%. Es weist auf einen relativ kleinen Shunt. Im 
Säuglingsalter kann aber auch bei erheblichen Shuntmengen und eventueller leichter Mitteldruck- 
erhöhung in der A. pulmonalis das EKG noch normal sein. Zeichen der isolierten Linksbelastung 
fanden sich bei 68%, der DB-Fälle von Soulie, bei Donzelot u. M. in 55%, bei Keith in über 60%, 
bei Kjellberg u.M. in 15%. Sie deuten auf einen großen Li-Re-Shunt. 


MINS. Während bei der erworbenen MINS im Kindesalter in der Mehrzahl der Fälle ein normales ERG 
beobachtet wird (Keith), zeigt die fast immer schwere kongenitale MINS eine Belastung des linken 
Vorhofs, meistens auch eine LVH (Talner u. M.) und selten eine RVH infolge sekundärer Pulmonal- 
hypertension. 


AINS. Da die linke Kammer selektiv belastet ist, besteht eine LVH vom Volumentyp, während eine 
Vorhofbelastung fehlt. Bei schwerer AINS mit starker Ventrikeldilatation kann eine relative MINS 
und damit auch eine Vorhofbelastung hinzukommen. 


Phonokardiogramm 


Das PKG erlaubt im Gegensatz zum EKG eine weitgehende Differenzierung der Anomalien mit links- 
seitiger Volumenbelastung. Die Geräusche sind entsprechend ihrem unterschiedlichen Entstehungsort 
typisch lokalisiert und fallen in bestimmte Herzphasen. 


VSDI. Der 2. Herzton ist physiologisch oder etwas stärker gespalten. Nach Leatham u. M. beträgt 
die Spaltung 0,03—0,04’” oder wenig mehr und nimmt bei Inspiration in physiologischer Weise bis auf 
0,066” zu. Sie ist phonokardiographisch vor allem über der Pulmonalis immer erfaßbar, während aus- 
kultatorisch der 2. Herzton über der Spitze einheitlich imponiert, da der Aortenton im Geräusch unter- 
geht. Das elektromechanische Intervall (Q—1. Ton RV) ist nach Leatham verlängert und der Pulmo- 
nalschluß deshalb verzögert. P, ist nicht oder nur ganz gering akzentuiert, da keine pulmonale Hyper- 
tension besteht. Meist ist schon kurz nach der Geburt das laute (Typ IV—VI), scharfe systolische 
Geräusch mit Maximum im 3.—4. ICR links parasternal zu hören. Es breitet sich über das ganze Prä- 
kordium, besonders in die A. pulmonalis und in die Lebergegend aus und ist auch zwischen den Schul- 
terblättern zu hören. Selten wird es in die Halsgefäße fortgeleitet. Bei Belastung und im Liegen ist es 
lauter. Im PKG ist das Geräusch holosystolisch, band- oder leicht spindelförmig und hochfrequent. 
Es beginnt mit dem 1. Ton und endet mit dem A,. Wie man bei der intrakardialen Phonokardio- 
graphie nachweisen kann, entsteht es unmittelbar am und nach dem Defekt im rechten Ventrikel. 
Die Lautstärke hängt vom Durchfluß und der Größe des Defektes, d. h. von der Durchflußgeschwindig- 
keit ab. Bei einem kleinen muskulären Defekt (,M. Roger‘) ist das systolische Geräusch ebenfalls 
preßstrahlartig, aber mehr lokalisiert (4. ICR li. parasternal). Es beginnt schon in der Anspannungs- 
zeit und wird gegen die Mesosystole schwächer, da sich der Defekt durch die systolische Kontraktion 
des muskulären Septum verkleinert. Gegen Ende der Systole nimmt es stark an Intensität ab oder 
hört ganz auf (Abb. 122). Deshalb kann es schwierig von einem tief sitzenden, relativ scharfen funk- 
tionellen Geräusch zu differenzieren sein. Beim M. Roger kann das Geräusch während des Wachstums 
ganz verschwinden, was darauf zurückgeführt werden mag, daß sich der Defekt schließt (Fanconi) 
(Abb. 121). Beim VSD I besteht über dem unteren Präkordium fast immer ein Schwirren, das bei einem 
zweifelhaften Geräusch den VSD beweist. Diastolische Geräusche fehlen im Gegensatz zum VSD II 
bis IILb. 


MINS. Es besteht ebenfalls ein holosystolisches Geräusch, das aber weicher und von kleinerer Ampli- 
tude (Typ III) ist als das VSD-Geräusch. Das Maximum liegt über der Herzspitze mit Ausbreitung 
zur linken Axilla. Bei den schweren angeborenen Formen ist das Geräusch meistens recht scharf, 
während es bei den erworbenen rheumatischen Vitien weich ist und sogar fehlen kann. Während der 
Atmung ändert sich die Intensität nicht. Manchmal ist das Geräusch besser in linker Seitenlage und bei 
Belastung zu hören. Der P, ist so lange nicht akzentuiert, als keine sekundäre pulmonale Hypertension 
hinzukommt (nur scheinbar akzentuiert bei Abschwächung des 1. Tones). Der 2. Ton kann infolge Ver- 
kürzung der Austreibungszeit des linken Ventrikels etwas vermehrt gespalten sein (Leatham). Bei 
stärkerer Vergrößerung des linken Ventrikels (große Pendelblutmenge!) tritt oft ein 3. Ton auf. An 
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diesen schließt sich besonders bei den kongenitalen Formen, die häufig auch ein apikales Schwirren 
aufweisen, ein kurzes mesodiastolisches Geräusch an. Gelegentlich findet man als Zeichen einer 
starken Vorhofbelastung auch einen 4. Ton. Wenn das Geräuschmaximum näher am Sternum liegt, 
kann es schwer sein, die MINS von einem VSD abzugrenzen. Ein reines systolisches Geräusch bei 
einem offenen DB zeigt ein höher gelegenes Punetum maximum und die größten Amplituden in der 
Mitte bis Ende der Systole. Bei erworbenen kombinierten Mitralvitien weist ein 3. Ton auf das Über- 
wiegen der Insuffizienz hin (Segal u.M.). Ein Mitralöffnungston kann zusammen mit dem 3. Ton 
auch bei reiner Insuffizienz vorkommen (Perloff u.M.). Über die DD zu kardiopulmonalen und 
akzidentellen Geräuschen s. S. 107. 


AINS. Bei der AINS hört man am linken Sternalrand zwischen 2. und 4. ICR sowie oberhalb davon 
ein gießendes diastolisches Geräusch, das sofort nach dem 2. Ton einsetzt. Sein Crescendoteil ist wegen 
der hohen Druckdifferenz zwischen Aorta und linkem Ventrikel sehr kurz und verdeckt den P,. Der A, 
ist bei leichten Fällen noch leise hörbar, bei schweren nicht mehr, zumal das Geräusch etwas früher 
beginnt. Bei leichter AINS ist das Decrescendo kurz, bei schwerer länger. Bei ganz schwerer AINS wird 
das Geräusch wieder kürzer. Es ist manchmal besser über der Herzspitze in tiefer Exspiration oder bei 
vornübergebeugtem Oberkörper zu hören. Wenn die Aorta asc. stark erweitert und nach rechts rotiert 
ist, kann es am rechten Sternalrand lauter sein. Bei schwerer AINS besteht meist auch eine relative 
AST mit einem systolischen Geräusch. Dieses hat Decrescendocharakter, beginnt unmittelbar am 1. Ton 
und dauert etwa bis Systolenmitte. Dadurch unterscheidet es sich von einem MINS-Geräusch. Phono- 
kardiographisch ist es meist besser zu erfassen als auskultatorisch. 


DB. Charakteristisch für den offenen DB ist ein kontinuierliches systolo-diastolisches Geräusch (Ma- 
schinengeräusch, S. 106ff.) im 1.—2. ICR links neben der Clavicula. Es erlaubt in 95%, der Fälle die 
Diagnose. Das Geräusch ist scharf und rauh, hochfrequent und meistens systolisch akzentuiert. Das 
Maximum wird mit dem 2. Ton und kurz hernach erreicht. Die systolische Komponente ist am Rücken 
meist gut hörbar. Sie kann im Säuglings- und frühen Kleinkindesalter auch ein tieferes Maximum über 
dem 3. ICR links haben und sich über das Präkordium bis zur linken Axilla ausbreiten, so daß ein zu- 
sätzlicher VSD angenommen wird. Solange im Säuglingsalter der pulmonale Gefäßwiderstand noch 
erhöht ist, fehlt die diastolische Komponente. Das systolische Geräusch kann dann noch so leise sein 
wie ein funktionelles, wird aber mit der Zeit lauter. Sobald noch im Säuglinesalter oder im frühen 
Kleinkindesalter der diastolische Systemdruck den der Pulmonalis eindeutig überwiegt, entsteht das 
typische Maschinengeräusch. Bei sehr weitem Ductus kann es 4-6 Jahre dauern, bis die diastolische 
Komponente hinzukommt (Taussig), wohl infolge eines verzögerten Absinkens des pulmonalen 
Gefäßwiderstandes. Die Intensität des Geräusches hängt vom Shuntvolumen, d.h. von der Weite des 
Ductus und den Widerstandsverhältnissen auf beiden Seiten ab. Besteht keine pulmonale Hypertension, 
so ist lediglich die Ductusgröße maßgebend, d.h. ein großer Ductus zeigt ein lautes Geräusch und ein 
großes Herz, ein enger Ductus ein leiseres und ein normal großes Herz. Bei großem Shunt mit starker 
Ventrikeldilatation findet man auch ein apikales mesodiastolisches Geräusch. Der 2. Herzton kann bei 
leiserem Geräusch noch hörbar sein. Wie bei der Aortenstenose ist er eng gespalten, häufiger einheitlich 
und selten auch paradox gespalten (Aygen u. M.). Gewöhnlich ist auch ein systolisches, seltener kon- 
tinuierliches Schwirren vorhanden. Es hat dieselbe typische Lokalisation wie das Geräusch und findet 
sich bei drei Viertel der Fälle, seltener bei Säuglingen. Der Puls ist schnellend (Wasserhammerpuls), 
die Blutdruckamplitude groß, schon bei Säuglingen oft über 50 mm Hg (Rudolph u. M.). 


Differentialdiagnose 


Die Differentialdiagnose der linksseitigen Volumenbelastung betrifft vor allem die azyanotischen 
Vitien. Nur bei der sehr seltenen falschen Mündung der Hohlvenen in den linken Vorhof besteht eine 
Zyanose. Ein deutlich vergrößertes Herz bei normalem EKG spricht im Kindesalter für die Links- 
belastung. Ist aus EKG und Röntgenbild der Verdacht auf eine diastolische Linksbelastung 
gegeben, so ist; die weitere Differenzierung aus dem Auskultationsbefund bzw. PKG möglich. Wenn die 
dv. Herzgröße und das EKG noch im Normbereich sind, ist zunächst ein funktionelles Geräusch 
(8. 107), ein Geräusch bei gewissen entzündlichen oder degenerativen Herzerkrankungen (s. dort) und 
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bei leichter Rechtsbelastung (S. 115, 147) auszuschließen. Besteht ein systolo-diastolisches Geräusch, 
so ist außer an kongenitale Anomalien auch an erworbene kombinierte Vitien (Mitral- + Aortenvitium) 


zu denken. 


A. Bei einem systolischen Geräusch mit oder ohne eindeutige Zeichen einer Linksbelastung geht 
man am besten folgenden Weg: 


1. Ausschluß einer leichten rechtsseitigen Druck- (PST) oder Volumenbelastung (ASD/FM), 
sofern dv. Herzgröße und EKG annähernd normal sind. 
Y 
2. Ausschluß einer linksseitigen Druckbelastung (AST/ISTA). 
% 
3. Differenzierung der beiden in Betracht kommenden Formen der linksseitigen Volumenbelastung 
(VSD/MINS). } 
4. Erkennung der Kombination linksseitiger Volumenbelastungen untereinander (VSD + MINS) 
oder mit linksseitigen Druckbelastungen (VSD + AST/ISTA). 


1. PST—ASD/FM: s. S. 115, 147, 149. Differenzierung gegen ASD I° oft schwierig (EKG: IRSB!). 


2. AST/ISTA: Wesentlich für DD: Lokalisation und Form des Geräusches, Größe des linken Vorhofs, Gefäßband, 

Lungengefäßzeichnung. 

AST: Bei valvulärer AST systolisches Spindelgeräusch (etwas steiler und kürzer als bei leichter PST) und Schwir- 

PKG ren über Aorta, in die Karotiden fortgeleitet. A, meist abgeschwächt und verspätet, einheitlicher 2. Ton oder 
paradoxe Spaltung, kleine Blutdruckamplitude. Nur bei Sgl. und KIKi. Geräusch noch am li. Sternalrand, 
evtl. sich zur Herzspitze ausbreitend, Schwirren schwächer oder fehlend. Bei subvalvulärer AST tiefer 
gelegenes Geräusch und Schwirren im 3.—4. ICR li. parasternal oder spitzenwärts, kein Click. Bei supraval- 
vulärer AST A, evtl. betont, kein Click. 

Rö Dilatation der Aorta asc. evtl. bis zum Aortenbogen mit vertiefter Aortenimpression, Vergrößerung des li. 
Ventrikels ohne li. Vorhof (nur bei Dekompensation und Kombination auch vergrößert). Normale Lungen- 
durchblutung (Abb. 104, 49). 

EKG LVH + Rückbildungsstörungen linkspräkordial und evtl. in V,, aVR. Keine hohen, spitzen T-Wellen. Ro- 
tation im GUZS weniger ausgeprägt. 

ISTA: Relativ leises systolisches Verspätungsgeräusch mit späten Beginn und spätem Maximum, kann im Säug- 

PKG lingsalter im Gegensatz zum VSD-Geräusch noch fehlen. Am lautesten u. U. interskapulär links. A, akzen- 
tuiert, nicht verspätet. 2. Ton nicht pathologisch gespalten. 

Rö Lian- und Epsilonzeichen, Kerbensymptom, später Rippenusuren, Vergrößerung des li. Ventrikels ohne 
Vorhof, Lungengefäßzeichnung normal (Abb. 49). 

EKG Normales oder LVH-EKG, seltener Rückbildungsstörungen, keine hohen, spitzen T-Wellen. Rotation im 
GUZS weniger ausgeprägt. 


3. VSD I/MINS: 

VSDI: Scharfes, band- bis spindelförmiges Geräusch am li. Sternalrand mit Schwirren ohne Fortleitung in die 

PKG Karotiden. Beginn unmittelbar mit 1. Ton, Ende A, bedeckend oder überdauernd. Bei M. Roger evtl. nur 
protomesosystol. Geräusch. 2. Ton normal oder leicht vermehrt gespalten (0,04 und mehr), Spaltung nor- 
mal atemvariabel. 

Rö Dv: Taille verstrichen oder nur angedeutet, keine aortale Konfiguration. SLD: Vergrößerung des li. Ven- 
trikels und Vorhofs bei normaler re. Kontur (Abb. 32), Aorta normal groß. Lungengefäßzeichnung vermehrt. 
Vergrößerter li. Vorhof und Rechtsrotation evtl. nur im SRD zu erkennen (Abb. 44). 


EKG Normal oder LVH ohne Rückbildungsstörungen oder nur P-sinistrocardiale. Evtl. schon hohe, spitze 
T-Wellen und tiefere Q-Zacken links. 

MINS: Kongenitale Formen führen meist zu schweren Symptomen, langsamer Herzvergrößerung, Herzinsuffizienz. 
Bei stärkerer Deformierung der Klappe: + MST! DD auch gegen leichte infundibuläre PST, kleinen VSD, 
Perikarderguß. 

PKG Bei kongenitaler MINS relativ scharfes, bandförmiges systol. Geräusch über Spitze, zur li. Axilla aus- 
strahlend. Häufig 3. Ton und apikales mesodiastol. Geräusch. Pathologische Spaltung des 2. Tones. 
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Rö Dv: Taille verstrichen oder prominierend. Li. Ventrikel und Vorhof vergrößert. Ventrikelsynchrone, ex- 
pansive Vorhofpulsationen (pulmonale Hypertension). Normale oder kleine Aorta. Lungengefäßzeichnung 
nicht vermehrt oder nur Stauung. 


EKG LVH-Zeichen, evtl. auch RVH-Zeichen. 


4. VSD + MINS (S. 233), VSD + AST/ISTA (S. 178), MINS + ASDT° (S. 149). 


B. Bei einem systolo-diastolischen Geräusch ist die Diagnose meist aus der Lokalisation des 
Geräusches, seiner Ausbreitung über Lungen und Rücken sowie aus der Art der Herzbelastung zu 
stellen (8. 106). Auch bei Anämie kann ein diastolisches Geräusch auftreten. Man wird es, wie alle 
Anämiegeräusche, nur mit Vorsicht bewerten (Anämiegeräusche verschwinden nach Behandlung). 
Kontinuierliche Halsvenengeräusche (Nonnensausen, venous hum) sind im Stehen lauter und ver- 
schwinden bei Behinderung des Abflusses mit dem Finger; Maximum am Hals, besonders rechts. Zur 
Differenzierung der kontinuierlichen Geräusche geht man am besten folgenden Weg: 


1. Ausschluß einer peripheren Gefäßstenose (periphere PST/ISTA) und von Geräuschen in kom- 
pensatorisch erweiterten Kollateralen. Letztere kommen nur bei stark verminderter Lungendurch- 
blutung oder bei ISTA vor. } 

Ausschluß eines Geräusches in erweiterten Gefäßen (TAC, Albers-Snellen-Taussig-Syndrom). 


0 
% 
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3. Ausschluß seltener arteriovenöser Gefäßverbindungen (rupturiertes Aneurysma des Sinus Valsal- 
vae, arteriovenöse Koronar- oder Lungenfistel, aortopulmonales Fenster). 
Y 
4. Ausschluß einer Pulmonalinsuffizienz. 
Y 
5. Differenzierung der beiden wichtigsten linksseitigen Volumenbelastungen mit systolo- 
diastolischem Geräusch (DB/AINS). } 


6. Erkennung der Kombinationen linksseitiger Volumenbelastungen untereinander (VSD + DB) 
und mit linksseitigen Druckbelastungen (DB/AINS + AST/ISTA). 


- 


. Periphere PST/ISTA : Das systolo-diastolische Geräusch der peripheren PST kommt bei bilateralen Stenosen der 
Hauptäste und proximaler Gefäßdilatation, evtl. mit vermehrtem Durchfluß (+ Li-Re-Shunt) vor. Es ist im Gegen- 
satz zu DB/AINS über der ganzen betroffenen Lungenseite gut hörbar und fortgeleitet. Übrige Zeichen 8. 114, 117. 
Bei der ISTA kurzer diastolischer Geräuschanteil, Geräusch evtl. am Rücken interskapulär links lauter, aber nicht 
weit fortgeleitet. Übrige Zeichen s. $. 202. 
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. Albers-Snellen-Taussig-Syndrom (S. 149): Verstärkter venous hum infraklavikulär, im Gegensatz zum DB-Geräusch 
mit diastolischer Akzentuation und inspiratorischer Zunahme. Über der Pulmonalis meist Systolicum; spitzenwärts 
mesodiastolisches Geräusch, häufig präsystol. Crescendogeräusch und 3. Ton. 2. Ton eher eng gespalten, P, akzen- 
tuiert. Schneemann-Figur im Röntgenbild, im EKG Rechtsbelastung + LV-Hypoplasie. 


Truncus arteriosus communis (S. 341): Geräusch bis weit in die Lungen verfolgbar, 2. Ton einheitlich. Selten 
fehlende, häufiger leichte oder schwere Zyanose je nach Grad der Lungenhyperämie. Großer Truncus auf dem dv., 
seitlichen und den schrägen Bildern sowie im Ösophagogramm sichtbar (Abb. 23, 36, 48, 50). Leere Herztaille, auf- 
fallend hoher Abgang der arteriellen Pulmonalgefäße. EKG: komb. VH, RVH oder LVH. 


3. Rupturiertes Aneurysma des Sinus Valsalvae: Akutes Ereignis (Thorakalschmerz, Kollaps — Herzinsuffizienz)! 
Selten im Kindesalter. Auffallend ohrnahes Geräusch, tiefer gelegen als DB-Geräusch. Große Aorta ascendens. 
EKG: Meist komb. VH (aorto-dextrocardiale Fistel!), seltener nur LVH. 


Arteriovenöse Koronarfistel: Meist rechte Koronararterie betroffen, Mündung vorwiegend in re. Vorhof oder Herz- 
vene, seltener in re. Ventrikel oder Pulmonalarterie. Immer präkordiales systolo-diastol-Geräusch, also tiefer als 
beim DB; bei Mündung in re. Ventrikel diastolische Komponente lauter als systolische (Druckgefälle!); bei der 
seltenen Mündung in li. Ventrikel nur diastolisches Geräusch (kein systolisches Druckgefälle! Neufeld u.M.). 
P, akzentuiert. Rö: Normalgroßes Herz oder mäßige bis starke Vergrößerung (je nach Shuntgröße), Pulmonal- 
segment und Aortenknopf vorspringend, Lungendurchblutung vermehrt. EKG: Je nach Shuntgröße normal, LVH 
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oder LVH + diastolische Rechtsbelastung, evtl. Myokardischämiezeichen. Definitive Diagnose: AKG oder retro- 
grade Aortographie (Grob u. M.). Operables Vitium (Brown u. M.). 


Arteriovenöse Lungenfistel: In 30%, Zyanose (nur bei kleinem Re-Li-Shunt fehlend), häufig Hämoptoe und zerebrale 
Komplikationen, evtl. auch Haut- und Schleimhauthämangiome. Kontinuierliches Geräusch mit Maximum über 
dem entsprechenden Lungenabschnitt, inspiratorisch zunehmend; seltener nur systol. Geräusch. Rö: Typisches 
Lungenbild (S. 57), evtl. multiple Konvolute. EKG: Meist normal (geringgradig vermehrtes Minutenvolumen 
wegen kleinen Druckgefälles!), Achse eher mehr rechtstypisch als Altersnorm, später evtl. mäßige RVH; selten 
Linksbelastung, falls eine Systemarterie mit Lungenvene anastomosiert (großer Shunt wegen großen Gefälles, aber 
keine Zyanose, Schmidt). Operabel (Resektion des Segmentes oder Lappens), sonst Prognose schlecht (Cooley 
und Sloan) wegen Hirnabszeß, Ruptur, Herzinsuffizienz (Hussan). 


Aortopulmonales Fenster (partieller Truncus): Geräuschmaximum tiefer als beim DB und näher der Mittel- 
linie (Manubrium) oder rechts vom Sternum, u. U. auch interskapulär rechts besser zu hören. Geräusch fehlt evtl. 
im frühen Säuglingsalter oder ist nur systolisch. Diastolische Komponente fehlt auch später oft, wenn pulmonaler 
Widerstand hoch ist (gleicht dann mehr VSD). Mesodiastolisches Geräusch. P, meist akzentuiert. Schwirren über 
dem Pet. max. des Geräusches. Rö: wie DB I—III, Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. EKG: starke RVH 
bzw. komb. VH. DD evtl. nur durch Aortogramm! 


4. Pulmonalinsuffizienz: Bei starker Pulmonaliserweiterung infolge pulmonaler Hypertension oder großen Li-Re- 
Shuntes, seltener infolge Klappenaplasie (Fallot) oder isoliert. Hochfrequentes, sofort beginnendes diastolisches 
Decrescendogeräusch. Bei schweren Formen kein P,. RVH im EKG. Starke Pulmonalisprominenz. 


Offener DB: Kontinuierliches Maschinengeräusch im 1. ICR links, evtl. mit systolischem Schwirren, inter- 
PKG skapulär links gut hörbar. 2. Ton nur bei leiserem Geräusch noch hörbar, einheitlich oder eng gespalten. Evtl. 
Femoralispuls schwächer als normal. 


a 


Rö Dv: Taille verstrichen oder nur angedeutet, evtl. leicht prominent (vergrößertes li. Herzohr und Pulmonalis- 
dilatation) oder angedeutete aortale Konfiguration des Kammerbogens. Stärkere Dilatation ohne Rechts- 
belastung möglich. Im SLD li. Ventrikel und Vorhof vergrößert (Abb. 33, 130); Aorta vergrößert, vertiefte 
Aortenimpression, Aortenknopf vorspringend. Lungengefäßzeichnung vermehrt. Vergrößerung des li. Vor- 
hofs evtl. nur im SRD (Abb. 45) oder Ösophagogramm (Abb. 56—58) sichtbar. 


EKG Normal oder LVH, evtl. hohe, spitze T-Wellen, P-sinistrocardiale; keine Rückbildungsstörungen. 


AINS: Sofort nach dem 2. Ton einsetzendes Deerescendogeräusch, Maximum über Aorta und Erb, ausstrahlend 
PKG zum Manubrium und zur Spitze. Systolisches Begleitgeräusch davon getrennt (relative AST). 


Rö Vergrößerung des li. Ventrikels und der Aorta, aber nicht des li. Vorhofs. Aortale Konfiguration. Starke 
Aortenpulsation. Lungengefäßzeichnung normal. 
EKG Normal oder LVH, kein P-sinistrocardiale. 


Blutdruck bei leichter AINS nur im Belastungsversuch beeinflußt (Absinken des diastolischen Druckes). 


6. VSD + DB: Meist komb. VH im EKG, 8. 233. 
AST/ISTA + DB: Meist komb. VH oder RVH, S. 178. 


AST/ISTA + AINS: Zur kombinierten AINS kommt es bei starker Aortendilatation oder bei Bikuspidalklappen 
(8. 179). 


C. Bei Linksbelastung ohne Geräusch, aber mit Zyanose denke man an die linksseitige Mündung 
der Hohlvene (veno-sinistrokardialer Shunt): Herzgröße und Lungengefäßzeichnung normal. EKG: 
LVH ohne hohe T-Wellen, T eher abgeflacht (Ischämie!). Definitive Diagnose: Venöse AKG (Abb. 132). 
Farbstoffverdünnungskurven (verkürzte Ohrzeit bei Injektion in die entsprechende Vene ohne Re- 
zirkulation, große Differenz der Ohrzeit zwischen oberer und unterer Hohlvene [Meadows u.M.]). 


Prognose und Operationsindikation 
Über die Prognose und Operationsindikation des VSDI und DB Is. S. 234 ff. 


Die Prognose der reinen MINS ist besser als die der Mitralstenose oder der kombinierten Formen, die 
zu einer zunehmenden Rechtsbelastung mit pulmonaler Hypertension und schließlich zur Rechts- 
insuffizienz führen. Die angeborene MINS ist in der Regel besser operativ korrigierbar als die erworbene. 
Spalten in den Klappensegeln werden genäht, Substanzverluste durch Prothesen überdeckt. Ein zu 
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weiter Anulus fibrosus kann gerafft werden. Bei kombinierter MINS + MST können die Klappen 
jedoch so stark mißgebildet sein, daß eine Korrektur unmöglich ist. Die Operationsmortalität bewegt 
sich nach Dogliotti und Dato bei Methoden am geschlossenen Herzen zwischen 10 und 20%,. Die 
Zahl der am offenen Herzen operierten Fälle ist noch relativ gering, doch ist dies die Methode der 
Wahl (Kay u.M.). Die Operation einer MINS ist indiziert, wenn der Klappenfehler zunehmende 
Beschwerden macht. Bei der Operation eines ASD I°, Canalis avec. oder VSD muß eine kombinierte 
MINS gleichzeitig korrigiert werden. Sonst ist das Operationsergebnis beeinträchtigt. 


Die Prognose der AINS ist allgemein besser als die der AST. Hauptkomplikationen sind im Laufe der 
Zeit eine Linksinsuffizienz mit relativer MINS, Angina pectoris, Ohnmachtsanfälle und eine bakterielle 
Endokarditis. Nach Operation einer ISTA kann eine begleitende relative AINS geringer werden oder 
verschwinden. Bei der Operation eines VSD versucht man, eine kombinierte AINS gleichzeitig zu 
korrigieren. Die operativen Möglichkeiten bestehen bisher in der Einengung der Aortenwurzel, der Naht 
oder Verankerung benachbarter Segel, der Bikuspidalisation, dem Verschluß allfälliger Defekte oder 
in der Verwendung von Klappenprothesen (Bahnson, Hufnage]). 
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Abb. 121. L.G..?/1 bzw. 16/15 J.,58059. 


Rö: Mit ?/, J. (a): Herzgröße in der Norm, 
Gefäßband wegen Überlagerung mit Thymus 
nicht beurteilbar, Lungengefäßzeichnung 
leicht vermehrt. Mit 1%/,,J. (b): Herz-Lungen- 
Quotient in der Norm (0,48), Spitzenbereich 
verlängert, Taille verstrichen, Pulmonalis 
nur wenig vorspringend, Lungengefäßzeich- 
nung normal. 


EKG: Mit ?/, J. (oben): Mitteltyp, nor- 
males EKG mit physiologischem IRSB mit 
kleiner r’-Zacke (physiologische Gefügedila- 
tation) und physiologischer T-Negativität 
in V,—V,. Mit 19/,; J. (unten): Mitteltyp, 
normales EKG. 


PKG: (Spitze) Mit ?/,, J. lautes, bandför- 
miges holosystolisches Geräusch, einheitlicher 
2. Ton. Mit 1%/,); J. und bei späteren Kon- 
trollen Geräusch völlig verschwunden. 


DD: Form und Lokalisation des Geräusches 
und leicht vermehrte Lungengefäßzeichnung 
bei normalem EKG im Alter von 2 Monaten 
sprechen für einen VSD I. Das Verschwinden 
des Geräusches und die Normalisierung der 
Lungengefäßzeichnung können durch einen 
spontanen Verschluß des Defektes erklärt 
werden. 


Diagnose: Wahrscheinlich kleiner VSDI (spon- 
taner Verschluß des Defektes angenommen). 
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Abb. 122. B. A., 8 bzw. 15 J., 55754. 


Rö: Mit S Jahren (a) angedeutet aortale Konfiguration, verlängerter Spitzenbereich, HLQ 0,56. fragliche Vermehrung 
der Lungengefäßzeichnung. Mit 16 Jahren (b) Herz linksverbreitert, linker Kammerbogen verlängert, Taille ver- 
strichen, Pulmonalsegment verlängert und leicht vorspringend. Lungengefäßzeichnung normal. Ösophagogramm 
(nicht wiedergegeben) normal. 

EKG: (mit 12 Jahren) EA: ÄQRS + 90°, P/PR = 2,0 (obere Norm). ÄT leicht diskordant. BWA: R, = 2,8mV, 
T links symmetrisch und stark überhöht (1 mV), kein tiefes q,, kein q in V,. ÜZ in V,. D.: Volumenbelastung links 
ohne Rotation im GUZS. 

PKG: (Spitze) 2. Ton physiologisch gespalten, nicht akzentuiert. Lautes, hochfrequentes protomesosystolisches 
Geräusch, unmittelbar mit dem 1. Ton beginnend und gegen Mitte der Systole ziemlich abrupt endend (wahrschein- 
lich infolge Verschlusses eines in der pars muscularis des Septum interventriculare liegenden Defektes bei zunehmen- 
der systolischer Kontraktion). 

DD: Das EKG zeigt eine linksseitige Volumenbelastung. Lokalisation, Intensität und Dauer des Geräusches deuten 
auf einen VSD I. Hierzu paßt das Röntgenbild: Die Verlängerung des Spitzenbereiches ist durch den etwas vergrößer- 
ten linken Ventrikel hervorgerufen. 


Diagnose: VSD I. (Herzkatheterbefund: Normale Druckverhältnisse im rechten Ventrikel.) 
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Abb. 123. 8. M., 37/4 J., 57806. 


Rö: Herz nicht verbreitert, HLQ 0,5 (a). Herztaille von der vorspringenden Pulmonalis und dem linken Herzohr aus- 
gefüllt, das sich an der linken Kontur leicht vorbuchtet. Oberhalb der PA kurzes Aortensegment. Aorta asc. nicht 
sichtbar. Lungengefäßzeichnung gleichmäßig vermehrt. Im SLD (c) vergrößerter linker Ventrikel, der die Wirbelsäule 
überragt. D: Der vergrößerte linke Ventrikel und die vermehrte Lungengefäßzeichnung weisen auf eine linksseitige 
Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt. Ein fehlendes Prominieren der Aorta asc. spricht für VSD. AKG: Im 
Lävogramm (b, d) linke Herzhöhlen mäßig vergrößert, mehr in der Tiefe als in der Breite. Keine Rotation. (Spät- 
dextrogramm relativ schwach und spät). 
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Abb. 123e Abb. 123f 


EKG: Mit 37/,, Jahren (e): EA: ÄQRS + 94°, P verbreitert auf 0,10” (Zweigipflig in V,), ÄT normal. BWA: 
Physiologischer IRSB von ganz kleiner Amplitude. R, = 2,7 mV, T, spitz und auf 0,9 mV überhöht, q, = 0,2 mV. 
Aber kein q in V,. D: Volumenbelastung der linken Herzhöhlen. Mit 5 Monaten (f): Als Ausdruck der sich später 
zurückbildenden RVH große R/S-Relation in V, mit einer Differenz V,—V, von + 0,005” und tiefem S,. T links- 
präkordial noch nicht so hoch, jedoch bereits erhöhtes R, und P sinistrocardiale. Beachte, daß sich diese kombinierte 
Rechts- und Linksbelastung später in eine alleinige Linksbelastung umwandelt. 


PKG: (3. ICR li. p.) Holosystolisches, hochfrequentes Spindelgeräusch, das bis A, reicht. 2. Herzton noch physio- 
logisch gespalten, P, nicht akzentuiert. 


DD: Im EKG und Röntgenbild linksseitige isolierte Volumenbelastung infolge Links-Rechts-Shunt. PKG typisch für 
VSD. Keine Zeichen einer Rechtsbelastung. 


Diagnose: VSD I (Herzkatheterbefund: RV 26/0, PA 25/9 mm Hg; Links-Rechts-Shunt auf Ventrikelebene; Minuten- 
volumen rechts/links = 1,7:1). 


14 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 124. P. R., 6 Wochen bis 5 J., M 178 (B). 


Rö: Mit 6 Wochen (a): Kugeliges Herz mit breit aufsitzendem Thymusschatten, fraglich vermehrte Lungengefäß- 
zeichnung. Mit 10 Monaten (b): Herzbreite in der Norm (HLQ = 0,5), Senkung der Spitze, deutlich abgesetzter Pul- 
monalbogen, leicht vermehrte Lungengefäßzeichnung. Mit 5 Jahren (c): Unauffälliges, schmales Herz (HLQ = 0,4), 
Lungengefäßzeichnung normal. 

EKG: (Mit 5 Jahren) EA: ÄQRS + 24°, P mit leichter Kerbe in II. BWA: P mit negativer Nachwelle in V,, ÜZ zwi- 
schen V, und V,: q in V,—V,, nicht vertieft. R/S in V, kleiner, R in V, größer als Altersnorm. D: Linksseitige Vorhof- 
und Ventrikelbelastung. 

PKG: (Pu) Holosystolisches Geräusch. 2. Ton physiologisch gespalten (0,035), nicht akzentuiert. 


DD: EKG und PKG sprechen für VSD mit isolierter Linksbelastung. Das normalgroße Herz im Säuglings- und 
Kleinkindesalter deutet auf einen kleinen Defekt. 


Diagnose: VSDI. 
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Abb. 125. Z. P.-L.,4 J.,M 112 (B). 


Rö: Deutliche Herzverbreiterung nach rechts und links (a) mit bauchiger linker Kontur. Pulmonalsegment füllt die 
Taille fast geradlinig aus. An der rechten Kontur unterhalb des Cava-Vorhofwinkels umschriebene Vorwölbung (ver- 
größerter linker Vorhof), oberer rechter Wirbelsäulenschatten nicht frei. Sehr kräftige Hili mit vermehrter Gefäß- 
zeichnung bis zur Peripherie. Auf dem Seitenbild (b) starker Herzbuckel, Herz auch in der Tiefendimension vergrößert. 
Die nur geringe Eindellung des Ösophagus schließt bei dem Herzbuckel eine Vergrößerung des linken Vorhofs nicht aus. 
D: Die vergrößerte linke Herzkammer und vermehrte Lungengefäßzeichnung deuten auf eine mittelgradige links- 


seitige Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt. 

EKG: EA: ÄQRS +25°, P 0,10, zweigipflig in II (breite negative Nachschwankung in V,), P/PR normal. BWA: 
R,; = 2,7mV, R, = 4,4mV, Rund Sin V, normal. ÜZ in V,, tiefe q in V,—V,. q, = 0,9 mV. T-Wellen links spitz und 
überhöht. D: Typische linksseitige Volumenbelastung. 

PKG: (Spitze) Lautes, hochfrequentes, band- bis spindelförmiges, holosystolisches Geräusch, bis A, reichend. Spal- 
tung des 2. Tones von 0,04” ohne Akzentuation von P,. 

DD: Befunde sprechen einheitlich für VSD, EKG und Herzgröße für großen Links-Rechts-Shunt. Die fehlende RVH, 
das Fehlen eines diastolischen Tones oder Geräusches sowie eines systolischen Ejektionstones sprechen gegen eine 
Widerstandserhöhung rechts. 

Diagnose: VSDI (Druck im rechten Ventrikel normal). 
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Abb. 126. J. R.. 9 J., 66880. 


Rö: Nach rechts und links verbreitertes, birnenförmiges Herz (HLQ — 0,55) mit nach unten verlängertem Spitzen- 
bereich (a). Linke Kontur in 4 Bögen unterteilt: Kranial längliches Segment des Aortenbogens und der Aorta dese., 
darunter kleines Pulmonalsegment, dann breiter Bogen des linken Herzohrs (vgl. c). Davon abgesetzt durch eine 
kleine Kerbe linker Kammerbogen mit etwas nach medial rotierter linker Herzspitze. Taille leicht prominent, durch 
linkes Herzohr ausgefüllt. Rechte Kontur zeigt unterhalb des Cavaschattens 3 Bögen: Kranial Aorta asc. nur an- 
gedeutet, darunter kurzer Bogen des vergrößerten linken Vorhofs (vgl. e und d), der sich mit dem großen Bogen des 
rechten Vorhofs überschneidet. Am Ösophagus a.p. nur schwach angedeutete Aortenimpression, zwerchfellnahes 
Drittel auffallend gestreckt und leicht nach links verlagert. Bifurkationswinkel gespreizt. Lungengefäßzeichnung 
normal. Seitlich (b) große Kontaktfläche des Herzens mit vorderer Thoraxwand (flacher Thorax), ausgefüllter 
Thorax-Zwerchfellwinkel, Retrokardialraum durch großen li. Ventrikel verschmälert. Im Ösophagogramm ventrale 
Aortenimpression, darunter flache, lange Impression ohne Dorsalverlagerung (Anhebung des linken Vorhofs durch 
vergrößerten linken Ventrikel, Linksverlagerung des Ösophagus bei flachem Thorax). Im SLD (e) überragt linker 
Ventrikel stark die Wirbelsäule, darüber großer linker Vorhof, linker Hauptbronchus angehoben. Herz nach rechts 
nicht verbreitert. Im SRD (nicht wiedergegeben) Herz nicht nach links vergrößert, Retrokard bis zum Zwerchfell 
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ausgefüllt, keine Ösophagusverlagerung sichtbar. D: Vergrößerung der linken Herzhöhlen mit Ösophagusverlagerung 
nach links. Die Herzverbreiterung nach rechts, das Fehlen eines Aortenknopfes und einer deutlichen Aortenimpres- 
sion auf dem Frontalbild bei ventraler Aortenimpression auf dem Seitenbild sprechen für Rotation im GUZS. Die 
Vergrößerung des linken Vorhofs bei kleiner Aorta spricht gegen eine linksseitige Druckbelastung, die normale 
Lungengefäßzeichnung gegen eine Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt. Verdacht auf Mitralinsuffizienz. 
AKG: a.p. (c Systole, d Diastole) starke Erweiterung des linken Vorhofs und Ventrikels mit großen Volumenschwan- 
kungen auch des linken Herzohrs (Reserveraum!). Aorta schmal, Aorta asc. nach rechts rotiert, Aortenbogen geöffnet. 
Verzögerte Entleerung der linken Herzhöhlen. Langsame Füllung der Aorta dese. Seitlich (f): Starke Vergrößerung 
des linken Vorhofs, der die Aorta desc. nach hinten und links verdrängt. 

EKG: EA: ÄORS +85°, P 0,10”, zweigipflig, P/PR über 2,0, hauptsächlich negatives P in IIT und V,. Tiefes Qırı. 
BWA: R, = 3,8 mV, kleine R/S-Relation in V,, Linksverspätung (oUP in V; = 0,045”), hohe, symmetrische T-Wellen 
links (mV). UZ in V,, kleines q in V,. D: Starke Volumenbelastung der linken Herzhöhlen (ohne Rechtsbelastung), 
keine Rotationszeichen. 


PKG: (Spitze = Pet. max.) Holosystolisches (auskultatorisch relativ weiches, aber lautes) bandförmiges Geräusch; 
2. Ton kaum registriert; III. Ton (rapid inflow). 

DD: Linksseitige Volumenbelastung ohne Links-Rechts-Shunt. Deshalb DB I und VSD I ausgeschlossen. Zu einer 
Aorteninsuffizienz passen Geräusch und kleines Aortenkaliber nicht, dagegen passen zur Mitralinsuffizienz Geräusch- 
form und -lokalisation. 

Diagnose: Mitralinsuffizienz (kongenital). Herzkatheterbefund: kein Shunt, Druck im RV 28/0, in der PA 28/7 mm Hg). 
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Abb. 127. H. P., 4 J., 65803. 


Rö: Herz stark linksverbreitert, aortale Konfiguration, HLQ = 0,62 (a). Kammerbogen links verlängert, stark gerun- 
det, schulterförmig, tiefe Herzbucht. Pulmonalis nicht vorspringend, Aorta am Übergang vom Arcus zur Descendens 


vorspringend (vgl. c). Rechte Kontur zeigt zwei große Bögen: Kranial weit ausladend eine dilatierte Aorta asc., 
kaudal der rechte Vorhof, dessen Kontur etwas nach rechts verlagert ist (leichte Rechtsverbreiterung des Herzens). 
Seitlich (b) vergrößerter Tiefendurchmesser des Herzens, Herzspitze weit in den vorderen Zwerchfellwinkel ein- 
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tauchend (vgl. d), Retrokardialraum von vorne und oben durch den großen linken Ventrikel eingeengt. D: Großes, aortal 
konfiguriertes Herz mit Erweiterung der Aorta asc. Rotation im GUZS. Normale Lungengefäßzeichnung. DD: Links- 
seitige Druckbelastung (AST, ISTA) oder Volumenbelastung durch AINS. 


AKG: Im Lävogramm (ce, d, Füllung von linker Pulmonalarterie aus) linker Ventrikel stark in der Breite und Tiefe 
vergrößert, linker Vorhof normal (vgl. dazu Abb. 5lf), Aorta asc. dilatiert und nach rechts vorspringend, langsame 
Füllung der Aorta desc. und Rückpendeln des Kontrastmittels in der Diastole, verzögerte Entleerung des linken 
Ventrikels, Sinus Valsalvae aneurysmatisch ausgeweitet. Rotation im GUZS. 


EKG: EA: AQRS + 85°, P und PR normal, T konkordant. BWA: ÜZ breit, R, = 5,3 mV, qin V,—V,g— 1,0mV, 
T links relativ flach. D: Sichere und starke LVH (eher Druckbelastung nach Form der T-Wellen), keine Vorhof- 
belastung links. 


PKG: (Ao) Holodiastolisches, lautes Geräusch mit gleichmäßigem Decrescendo, sofort mit Aortenton einsetzend. 
Leises systolisches Begleitgeräusch. 


DD: Herzkonfiguration mit erweiterter Aorta asc., im EKG LVH ohne Vorhofüberlastung und das diastolische Ge- 
räusch sprechen eindeutig für eine Aorteninsuffizienz. 


Diagnose: Aorteninsuffizienz (kongenital) (Katheterbefund: Normale Druck- und O,-Werte im rechten Herzen. 
RR 125/50 mm Hg). 
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"RER | Abb. 128. A. M., 3 J., 70488 (B). 
VRR ( 

h Rö: Herz nicht verbreitert, HLQ = 0,48 (a). Vorsprin- 
| ES [29 20; gendes Pulmonalsegment füllt Herztaille aus, Aorta ase. 
N} U randbildend, deutlicher Aortenknopf. Lungengefäß- 
v zeichnung nicht sicher vermehrt. Seitlich (b) kein An- 
nl Bir halt für Vergrößerung des li. Vorhofs, vorderer Zwerch- 

i fellwinkel ausgefüllt, Retrokardialraum unauffällig. 
EKG: EA: ÄQRS +68°, P breit, P/PR groß. BWA: 
Breite negative Nachwelle von P,, tiefes q in V,—V,; 
| N 1 (über 0,7 mV), größte R-Zacke in V, von 3,5 mV. 
1 B=72=t h = T-Wellen links konkordant, nicht überhöht, kein $,. 


D: Linksseitige Volumenbelastung (Vorhof und Ven- 


N 


! trikel), Rotation im GUZS. 
| PKG: (infraklavikulär links) Typisches systolo-diasto- 
! + % ! \ lisches, kontinuierliches Geräusch mit Maximum auf 
Vs t = Höhe des 2. Tones. 
G Ir Diagnose: Offener Ductus Botalli I (RV 16/0, PA 
8 
16/7 mm Hg, nach den O,-Werten kein signifikanter 
Z E Shunt). 


Abb. 129. N. L., 4 J., 1612/61 ($). Eur 


Rö: Herz leicht bds. verbreitert, HLQ = 0,54, Spitzenbereich gesenkt (a). Herztaille durch verlängertes, prominentes 
Pulmonalsegment ausgefüllt, Aorta asc. rechts vorspringend, Aortenknopf sichtbar, fülliges Gefäßband. Lungen- 
gefäßzeichnung vermehrt. Im SLD (b) überragt linker Ventrikel die Wirbelsäule; Herz auch leicht rechtsverbreitert, 
rechte Kontur steil abfallend (Linksbelastung mit Rotation im GUZS). D: Linksseitige Volumenbelastung durch 
Links-Rechts-Shunt, Herzkonfiguration für DB typisch. 


EKG: EA: ÄQRS + 88°, AT +35°, P = 0,09”, P/PR = 2,2 (Vorhofbelastung links: beachte auch negative Nach- 
welle von P,). BWA: UZ in V,—V,, kein S, (Rotation im GUZS). R, = 2,7mV, R, = 3,8 mV, R/S-Relationen links 
überhöht, S, = 2 mV. T links symmetrisch und hoch (0,5 mV). D: Volumenbelastung links, Rotation im GUZS, kein 
Verdacht auf Rechtsbelastung. 


PKG: Lautes, allfrequentes systolo-diastolisches Geräusch mit Maximum über Pulmonalis. 


Offener Ductus Botalli I 


I) 


Abb. 129 


Diagnose: Offener Ductus Botalli I (Druck im 
RV 27/0, PA 23/10 mm Hg, Minutenvolumen 
re/li = 2,5). 
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Abb. 130. S. D., 3%/,, J., 1375/61 (8). 


Rö: Herz verbreitert, besonders nach links, HLQ = 0,57 (a). Verlängerter, vermehrt gerundeter, stark ausladender 
linker Kammerbogen mit Verlagerung des Spitzenbereiches nach links unten. Pulmonalsegment deutlich abgesetzt, 
darüber Aortenkontur. Aorta asc. nicht sicher differenzierbar. Lungengefäßzeichnung gleichmäßig vermehrt. Im SLD 
(b) überragt der linke Ventrikel die Wirbelsäule. Rechte Kontur bogig prominierend (doppelseitige Belastung). Pul- 
monalfenster ausgefüllt. Im SRD (c) Herz bis zur linken Thoraxbegrenzung reichend, Pulmonalsegment verstärkt 
vorgewölbt, vergrößerter linker Vorhof bedeckt teilweise die Wirbelsäule, nur kleiner Teil des untersten Retrokards 
noch frei. Flaue Verschattung durch vermehrte Lungengefäßzeichnung. D: Linksseitige Volumenbelastung durch 
Links-Rechts-Shunt, wahrscheinlich kombinierte Hypertrophie. 
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EKG: EA: ÄQRS + 35°, T konkordant; P nicht breit, aber zweigipflig in I und III. BWA: ÜZ in V,-V,, qin \,— 
V, (Rotation im GUZS). Hohe R-Zacken links (R, und R, — 3,2 mV, R, = 3,8 mV), R/S in V, überhöht (S fehlend in 
V,—V,), T links überhöht (0,8 mV) und symmetrisch, leichte Linksverspätung: Diff. V,—V,; = —0,024” bei oUP 
in V, von 0,04”, alles Zeichen der linksseitigen Volumenbelastung. Daneben Verdacht auf RVH: R, = 2,0 mV. 


PKG: Systolo-diastolisches kontinuierliches Geräusch mit Pet. max. im 2. ICR links parasternal und seitlich davon. 


DD: Nach Röntgen und EKG deutliche Volumenbelastung links und Verdacht auf zusätzliche Rechtsbelastung, 
passend zu VSD I—II und DB I—II. Das Geräusch ergibt die Diagnose. 


Diagnose: Offener Ductus Botalli I-II (RV 31/0 mm Hg, PA 17/8 mm Hg, Minutenvolumen re/li = 2,3). 


220 Belastungen des linken Herzens 


Abb. 131. K. A., 22/15 J., 57826. 


Rö: Herz stark nach links vergrößert, HLQ = 0,58 (a). Spitzenbereich stark nach links und unten verlagert, Spitze 
einwärtsrotiert (vgl.c), Taille ganz ausgefüllt durch leicht prominente Pulmonalis und vergrößertes, zipflig vorspringen- 
des linkes Herzohr. Lungendurchblutung stark und gleichmäßig vermehrt. Im SRD (b) Herz kugelig, bis zur linken 
Thoraxkontur reichend, linker Thorax-Zwerchfellwinkel frei, Taille durch vorspringende Pulmonalis ausgefüllt, 
Retrokard frei. Im SLD (nicht wiedergegeben) überragt der linke Ventrikel stark die Wirbelsäule, rechte Kontur 
springt konvex vor. D: Vergrößerung des linken Ventrikels und der PA. mit vermehrter Lungengefäßzeichnung: 
Linksbelastung infolge Links-Rechts-Shunt. 

EKG: EA: ÄQRS + 12°, P 0,08”, PR-Segment 0,04”, P/PR = 2,0. BWA: Breite negative Nachwelle von P,, UZ in 
Va—Va, R, = 2mV, R/S in V, = 1,0. R, = 2,4mV, 8, = 2mV, R, + 8, = 4,4mV, g, = 0,8mV, T, = 0,5mV. 
D: Linkstyp, Volumenbelastung links, zusätzliche Rechtsbelastung. 


PKG (nicht abgebildet): Systolo-diastolisches, hochfrequentes Spindelgeräusch mit spätsystolischem Maximum, das 
nicht unmittelbar nach dem 1. Ton einsetzt. 2. Ton geht im Geräusch unter. Pet. max. 1. ICR p- 5. 


DD: Typisches Geräusch eines arteriovenösen Kurzschlusses, nach Lokalisation DB. Röntgenologisch und im EKG 
deutliche Volumenbelastung links, zusätzlich aber auch mäßige RVH. 


Diagnose: Offener Ductus Botalli I-II (RV 35/0, AD 35/13 mm Hg, Min. Vol. re/li = 2,0). 
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Abb. 132. R. H.-U., 28 J., 54418. 


Rö: Relativ kleines, normal konfiguriertes Herz; Lungengefäßzeichnung unauffällig (a). Im AKG (b) füllen sich der 
linke Vorhof, Ventrikel und die Aorta von der unteren Hohlvene aus, ohne daß ein Dextrogramm entsteht. 

EKG: EA: ÄQRS +48°; T abgeflacht, konkordant, P = 0,11”, PR = 0,04”, P/PR — 2,75 (Belastung des linken 
Vorhofs). BWA: ÜZ in V,—V,, oUP in V, = 0,055” (verzögert), T-Wellen links flach, R links nicht überhöht. P rechts 
breit mit negativer Phase, links zweigipflig. D: P sinistrocardiale, Linksverspätung und leichte linksseitige Rück- 
bildungsstörung (Volumenbelastung links bei Zyanose ?). 

PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich, auch bei Inspiration (Verlängerung der Austreibungszeit links). Kein Geräusch. 
Klinisch: Schwere Zyanose. 

DD: Normale Herzgröße und -konfiguration bei schwerer Zyanose und fehlendem Geräusch, Zeichen der Volumen- 
belastung links im EKG und der Verlängerung der linksseitigen Systole (einheitlicher 2. Ton) lassen an eine falsche 
Mündung einer großen Körpervene nach links denken. Beweis durch Farbstoffinjektion in eine obere und untere 
Körpervene (große Differenz der Ohrzeit ohne Zeichen der Rezirkulation) und durch eine venöse Angiokardiographie. 


Diagnose: Mündung der unteren Hohlvene in den linken Vorhof. 
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C. Abnorme beidseitige Belastungen 


1. Ventrikelseptumdefekt II-III, offener Duetus Botalli II-III, 
Canalis atrioventrieularis communis 


Ein isolierter Ventrikelseptumdefekt (VSD) kommt bei etwa einem Fünftel der angeborenen Vitien vor, 
der offene Ductus Botalli (DB) bei 12—14%, und der Canalis atrioventricularis communis (CAC) nach 
Keith u.M. bei 2%. Beim VSD sind von einem kleinen muskulären oder membranösen Defekt bis 
zum Ventrieulus communis alle Übergänge möglich. Der offene DB kann höchstens das Kaliber der 
Aorta oder A. pulmonalis haben, der hämodynamisch verwandte aortopulmonale Septumdefekt auch 
größer sein. Wenn der Durchflußwiderstand an der Querverbindung nicht allzu groß ist, überträgt 
sich der Systemdruck auf den rechten Ventrikel und der Druck im kleinen Kreislauf wird erhöht. Der 
Li-Re-Shunt ist in diesem Falle groß und kann von sich aus zur Drucksteigerung beitragen (hyper- 
kinetische pulmonale Hypertonie). Bei einer pulmonalen Hypertension bis 75—80%, des System- 
druckes besteht ein VSD oder DB II. Grades (S. 29-33). Die Defektgröße bzw. Weite und Länge 
des Ductus bestimmen noch in erster Linie das Shuntvolumen und den Grad der rechtsseitigen Druck- 
erhöhung. Bietet die Querverbindung keinen nennenswerten Durchflußwiderstand mehr, d.h. nähert 
sich die Defektgröße oder Ductusweite dem Aortenquerschnitt (Defektgröße über 1,2 cm/m? Körper- 
oberfläche), so gleicht sich der Druck im rechten Ventrikel dem Systemdruck mehr und mehr an. Dann 
liegt ein VSD oder DB III. Grades vor. Shuntvolumen und -richtung hängen jetzt nur noch von der 
Relation der vorgeschalteten Widerstände des kleinen und großen Kreislaufs ab. Der Druck im kleinen 
Kreislauf steigt nicht über den Systemdruck an; er sagt nichts über den Lungengefäßwiderstand aus. Ist 
dieser noch niedrig, so ist der Li-Re-Shunt groß und die Belastung des rechten Herzens mittelgradig. 
Mit zunehmendem Pulmonalwiderstand sinkt der Li-Re-Shunt ab und die Rechtsbelastung nimmt zu. 
Überwiegt der Widerstand des kleinen Kreislaufs den des großen, so stellt sich zunächst ein zusätz- 
licher Re-Li-Shunt ein. Dieser ist in Ruhe noch klein und verschwindet bei O,-Beatmung (Senkung 
des Pulmonalgefäßwiderstandes; hoher, aber noch flexibler Widerstand). Mit steigendem Pulmonal- 
widerstand überwiegt der Re-Li-Shunt immer mehr und bleibt schließlich auch bei O,-Beatmung 
bestehen (hoher, fixierter Widerstand, VSD III b, Eisenmenger-Komplex). Die Querverbindung 
dient dann als Ventil und entlastet das rechte Herz. Deshalb ist es, vor allem im Hinblick auf die 
Prognose und Operationsindikation, wichtig, den VSD und DB I und III bzw. III b zu differenzieren. 
Während der VSD II—III etwa zwei Drittel aller isolierten VSD ausmacht, ist der DB II—III weniger 
häufig. Der Ductus ist meistens eng und lang, unterhält ein Druckgefälle und neigt stark zur Oblite- 
ration (S. 32, 196). Die meisten DB-Fälle verlaufen deshalb selbst bei größerem Shuntvolumen ohne 
rechtsseitige Druckerhöhung. Beim selteneren breiten und kurzen Ductus und beim aortopulmonalen 
Septumdefekt (S. 197) besteht eine pulmonale Hypertension; der Verlauf entspricht dann mehr dem 
eines VSD. Eine starke Zunahme des Lungengefäßwiderstandes findet man beim VSD in etwa 15%, 
der Fälle, beim DB in etwa 5%. Auch bei einer primären pulmonalen Hypertension kann ein offener 
DB vorhanden sein und als Ventil dienen. VSD und DB können untereinander, mit anderen Links- 
fehlern (AST, ISTA, AINS, MINS, MST, Fibroelastose S. 171, 178, 196, 233) oder mit einem ASD 
kombiniert sein. Die hämodynamische Situation kann sich dadurch grundlegend ändern, die pulmo- 
nale Hypertension und die Belastung des rechten Herzens zunehmen. Das gleiche gilt für die wichtige 
Kombination mit einer PST, die das anatomische Substrat der großen Gruppe VSD + PST — 
Tetralogie — Pseudotruncus darstellt (S. 265). Auch der Canalis ave. kann mit einer PST kombiniert 
sein (Scott u. M.). Obligat ist der VSD beim Truncus arteriosus communis (S. 329), der Trikuspidal- 
atresie (8. 307) und Fallotschen Tetralogie (S. 265), der DB bei Pulmonalatresie, Aortenatresie und 
-hypoplasie. Bei der Transposition der großen Gefäße ist häufig ein VSD, seltener ein DB die einzige 
und deshalb lebensnotwendige Querverbindung. Bei den kombinierten Vitien ist der VSD meistens 
größer als bei der isolierten Form; der offene DB behält jedoch seine normale Obliterationstendenz bei, 
selbst wenn er lebensnotwendig ist. 


Nach Lokalisation und Ausdehnung unterscheidet man verschiedene Formen des VSD. Drei Viertel der VSD liegen 
im hinteren Abschnitt des vorderen Kammerseptums (im anterioren membranösen Septum) unmittelbar unterhalb 
und hinter der Crista supraventricularis und hinter dem Conusmuskel. Der Defekt befindet sich unterhalb der dorsalen 
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Aortenklappe und der hinteren bis vorderen Hälfte der rechten Aortenklappe, die beide deformiert und in den Defekt 
prolabiert sein können. Dadurch kann der VSD mit einer AINS kombiniert sein. Diese ist u. U. auch Folge einer 
Endocarditis (Ellis u. M., Nadas u. M.). Größere infracristäre Defekte können nach unten bis ins muskuläre Septum 
und nach oben bis zum Trikuspidalring und zur dorsalen Aortenklappe reichen. Das Hissche Bündel verläuft normal 
und kann mit dem Anfangsteil des rechten Schenkels den hinteren und unteren Rand größerer Defekte umsäumen. 
Defekte im vorderen Abschnitt des vorderen Kammerseptums sowie im hinteren Kammerseptum sind seltener. Der 
subtrunkale Defekt (Bulbusseptumdefekt) liegt oberhalb der Crista supraventrieularis direkt unterhalb der Pulmonal- 
klappe und der rechten Hälfte der linken sowie dem vorderen Teil der rechten Aortenklappe. Eine Beziehung zum 
Hisschen Bündel besteht nur, wenn der Defekt sich weit nach hinten unten ausdehnt. Er findet sich immer beim 
Truneus ac. und bei der korrigierten Transposition (abnormer Septumverlauf), wobei die Crista supraventrieularis 
fehlt. Der posteriore Defekt wird erst nach Anheben des medialen Trikuspidalsegels sichtbar, kann bis zum Anulus 
fibrosus der Trikuspidalis reichen und liegt unterhalb und hinter dem Hisschen Bündel. Liegt er davor, so kann das 
Hissche Bündel verdrängt sein und Verzweigungsanomalien zeigen (S. 138). Im muskulären Septum findet man beson- 
ders im anterioren Teil kleinere Defektkanäle zwischen den Trabekeln (persistierende Intertrabekularlücken), die keine 
Beziehung zum Hisschen Bündel haben. Sie können mit anderen VSD-Formen kombiniert sein. 

Fehlt das Septum, so besteht entweder ein Ventriculus communis oder ein singulärer Ventrikel. Letzterer hat 
in ®/, der Fälle eine rudimentäre anteriore Kammer ($. 331). Er ist entweder mit einer Transposition der großen 
Gefäße und Subaortenstenose oder mit einer hochgradigen Stenose der pulmonalen Ausflußbahn verbunden. Beim 
Ventrieulus communis sind beide Kammern mit Ein- und Ausflußbahn typisch ausgebildet, eine korrigierte Trans- 
position der großen Gefäße kann vorliegen. Sehr selten ist der sog. ventrikuloatriale Defekt oberhalb des medi- 
alen Drittels des Anulus fibrosus der Trikuspidalis im atrioventrikulären Abschnitt des membranösen Septums. Die 
Verbindung zum rechten Vorhof kann auch über den rechten Ventrikel und einen Defekt im adhärenten Trikuspidal- 
segel gehen (Edwards). Besonders bei dem posterioren VSD vom Canalistyp ($. 138) können auch Trikuspidal- und 
Mitralspalten vorhanden sein. Es kann auch eine Subaortenstenose zwischen der Aortenklappe und der nach vorn 
rotierten Mitralklappe bestehen (Taussig), unter Umständen mit starker Dextroposition der Aorta (beide Gefäße aus 
dem rechten Ventrikel, Lauer u. M., Neufeld u. M.). Der Septumdefekt kann in seltenen Fällen komplett oder 
partiell von einem kleinen Aneurysma verschlossen sein. Über größeren membranösen Defekten reitet die Aorta immer 
etwas, da das membranöse Septum normalerweise um die hintere Aortenzirkumferenz zieht, während das muskuläre 
etwas links von der rechten Aortenbegrenzung liegt. Isolierte Defekte der Strukturen endokardialer Herkunft sind 
meistens unter 10 mm breit, die endomyokardialen Strukturen in der Regel über 15 mm (Goerttler). Bei letzteren 
finden sich öfters Kaliberveränderungen und Stellungsanomalien der großen Gefäße sowie Stenosen und Atresien 
der A. pulmonalis. Die muskulären Defekte können mit dem Wachstum kleiner werden, wohl auch sich verschließen 
(Fanconi, Evans u. M., Agustsson u. M.), die membranösen werden eher größer. Beim Canalis avec. (S. 138) 
bilden Mitralis und Trikuspidalis eine einzige AV-Klappe, wobei auch Segelspalten vorhanden sein können. Fehlen 
diese, so sind bei Klappenschluß Vorhöfe und Ventrikel getrennt, bei Klappenöffnung alle 4 Kammern miteinander 
verbunden. Der Defekt betrifft meistens einen größeren Teil des Vorhof- als des Ventrikelseptums. Bei einem kleinen 
ventrikulären Defektanteil nähert sich der Canalis einem ASD T°, bei einem großen mehr einem Ventrieulus communis 
oder Cor biloculare. Kombinationen: PST, AST, ISTA, TRG, Interferenz mit Aortenausflußbahn (Manion). 


Den Anomalien dieser Gruppe ist eine beidseitige Belastung des Herzens gemeinsam, am häufig- 
sten eine linksseitige Volumen- und rechtsseitige Druckbelastung, so beim VSD, DB und aortopulmo- 
nalen Fenster (S. 27). Bei den posterioren und allen großen Septumdefekten bzw. beim Ventrieulus 
communis ist der rechte Ventrikel auch volumenbelastet. Beim CAC und dem sehr seltenen Defekt 
zwischen linkem Ventrikel und rechtem Vorhof sind alle 4 Herzhöhlen, vorwiegend die rechten belastet. 
Spalten in den AV-Klappen verschlimmern die hämodynamische Situation. Der linke Ventrikel ist 
besonders volumenbelastet beim VSD mit AINS, MINS oder DB, der linke Vorhof bei der seltenen 
Kombination VSD mit Mitralstenose. Der Verlauf hängt im Säuglings- und Kleinkindesalter bei 
größeren Querverbindungen davon ab, ob und wie schnell der Lungengefäßwiderstand absinkt (S. 29). 
Bei raschem Absinken kommt es zur Überflutung der Lungen und zur Herzinsuffizienz (high-output- 
failure). Die Shuntvolumina nehmen auch mit dem Alter und mit dem Anstieg des Systemdruckes zu, 
sofern sich nicht der Defekt verkleinert, eine infundibuläre PST (Gasul u. M.) oder eine Ein- 
engung des Lungenstrombettes ausbildet. Der Pulmonalgefäßwiderstand kann zunächst absinken und 
dann wieder steigen oder primär hoch bleiben (Lucas). Die Struktur der Lungenarterien gleicht sich 
der der Körperarterien an (Mediadickenzunahme besonders von der 8. Woche an, Wagenvoort u.M.) 
oder es stellen sich sekundäre entzündlich-obliterierende Gefäßprozesse ein (Edwards, Dammann, 
Ferencz, 8.57). Eine periphere und eine zentrale (PST) Widerstandserhöhung wirken sich beim VSD 
in gleicher Weise aus, d.h. sie verringern oder unterbinden den Li-Re-Shunt und erhöhen die Rechts- 
belastung. Beim offenen DB dagegen sind die Folgen verschieden: ein erhöhter Lungengefäßwider- 
stand verkleinert den Li-Re-Shunt und verstärkt die Rechtsbelastung, eine kombinierte PST erhöht 
den Li-Re-Shunt und die Belastung beider Herzseiten. 
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Röntgenbild (Abb. 133—154). 


Das Röntgenbild des VSD und DB II—III wird durch die Vergrößerung beider Ventrikel und des 
linken Vorhofs, Veränderungen der A. pulmonalis und der Lungengefäßzeichnung sowie durch die 
hämodynamische Rotation des Herzens bestimmt. Mit Hilfe des Röntgenbildes in verschiedenen Pro- 
jektionen, besonders des schräglinken Bildes (Abb. 32, S. 65), ist es oft möglich, den stärker belasteten 
Ventrikel zu erkennen und den Fall einzustufen. Besonders wertvoll ist das Röntgenbild, wenn im 
EKG die kombinierte Belastung nicht sicher festzustellen ist oder im Säuglingsalter noch das 
physiologische Rechtsüberwiegen besteht (S. 97, 177). Mit steigendem Li-Re-Shunt werden die linken 
Herzhöhlen größer, der Herzschatten frontal breiter; das Herz rotiert nach rechts (S. 36, 40). Die zu- 
nehmende Rechtsbelastung hebt die Rechtsrotation wieder auf. Beide Ventrikel sind dann vergrößert 
und müssen sich nach links entwickeln, weshalb das Herz frontal sehr breit wird (Abb. 133, S. 48). 
Ein großes Herz spricht deshalb beim VSD und DB für einen großen Shunt, sofern eine gleichzeitige 
stärkere Rechtsbelastung oder eine Herzinsuffizienz ausgeschlossen werden können. Wenn die Rechts- 
belastung weiter ansteigt und der Li-Re-Shunt abnimmt, bleibt das Herz zunächst in der Frontal- 
ansicht noch breit. Erst bei stärkerem Shuntrückgang wird es kleiner und rotiert infolge der Rechts- 
belastung nach links. Überwiegt der Re-Li-Shunt, wie beim VSD III b, kann das Herz wieder annähernd 
normal groß sein und in der Größe dem einer Tetralogie von Fallot ähneln (S. 266). 


Je größer der Li-Re-Shunt ist, um so stärker ist auch die Pulmonalarterie erweitert und prominent 
und die Lungengefäßzeichnung vermehrt. Mit dem Shuntvolumen nehmen die Pulsationen der Hilus- 
gefäße zu. Besonders stark sind sie, wenn ein großes Volumen mit einem hohen Druck kombiniert ist 
(S. 45). Sie werden geringer, wenn die Rechtsbelastung zu- und der Li-Re-Shunt abnimmt. Die Pul- 
monalarterie bleibt jedoch dilatiert. Sie kann bei hohem Widerstand sogar stark erweitert sein und 
eine verdickte Wand haben. Die vermehrte Lungengefäßzeichnung hellt sich zunächst im äußeren, 
dann im mittleren Lungendrittel auf (S. 56—58). 


Beim VSD II sind die linken Herzhöhlen größer als beim VSDI (S. 197). Das Herz ist meist mittel- 
gradig vergrößert und nach rechts rotiert. Die Pulmonalarterie ist stärker dilatiert als beim VSD I 
und prominiert auf dem Frontalbild deutlicher, weil das Infundibulum von der Herztaille wegrotiert 
ist. Der linke Kammerbogen ist verlängert und stärker, fast kreisförmig gerundet; im unteren Teil ist 
er etwas steiler, im oberen etwas flacher. Der linke Ventrikel erscheint kugelförmig. Die Taille ist trotz 
der Pulmonalisdilatation erhalten, kurz und manchmal betont (Abb. 142, 143). Beim VSD I dagegen 
ist sie meist nur angedeutet oder verstrichen (Abb. 13). Das Infundibulum verläuft steil (Abb. 142b); 
der Aortenbogen ist durch die Rechtsrotation geöffnet (S. 41). Die Aorta ascendens prominiert jedoch 
am rechten Gefäßbandrand nicht, vor allem wenn sie klein ist (großer Li-Re-Shunt). Der linke Vorhof 
ist beim VSD II häufiger vergrößert als beim VSD I. Er wird vom vergrößerten linken Ventrikel nach 
hinten und rechts gedrängt, weshalb er auf dem Frontalbild am rechten Herzrand als Doppelkontur 
oder Prominenz sichtbar sein kann. Die Vorhofvergrößerung ist auch im seitlichen und schrägrechten 
Ösophagogramm (S. 84, Abb. 56-59, 142, 143) sowie auf dem schräglinken Bilde zu erkennen. Auf 
diesem überwiegt beim VSD II eindeutig die Linksvergrößerung, während die rechte Kontur relativ 
steil verläuft (Abb. 32, 142, S. 65), wenn der rechte Ventrikel nach rechts weggedreht und nicht oder nur 
wenig vergrößert ist. Auf dem schrägrechten Bilde füllt die dilatierte Pulmonalarterie die Taille aus; 
der linke Ventrikel reicht fast bis an die Thoraxbegrenzung, der linke Vorhof kann an der rechten 
Kontur etwas vorbuchten (Abb. 43, 142). Das Seitenbild zeigt einen eingeengten Retrokardialraum 
und meistens einen ausgefüllten vorderen Zwerchfell-Thoraxwinkel (Abb. 21). Mit Zunahme des Li-Re- 
Shuntes dehnt sich der linke Ventrikel weiter nach links und links oben aus; seine Kontur wird bauchig 
(Abb. 143a und c). Gleichzeitig füllt auch der stärker vergrößerte linke Vorhof die Taille mehr aus, die 
schließlich verstrichen wird. Dann handelt es sich meist schon um einen VSD II—III oder III. 


Beim VSD III ist das Herz auf dem Frontalbild in der Regel stark verbreitert. Der Anteil des linken 
und rechten Ventrikels an der Verbreiterung und damit indirekt die Größe des Li-Re-Shuntes sind nicht 
abzuschätzen. Rechter Ventrikel und Infundibulum können bereits stärker hypertrophiert und nach 
links rotiert, der linke Herzrand aber noch vom linken Ventrikel und Vorhof gebildet sein. Die Pul- 
monalarterie kann vorspringen (Abb. 147). Die Lungengefäße zeigen u. U. in der Peripherie einen 
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gowissen Kaliberschwund. Auf dem schräglinken Bilde ist meistens noch der große linke Ventrikel, 
aber auch eine Vergrößerung des rechten zu erkennen (Abb. 32, 147), auf dem schrägrechten die Ver- 
größerung des linken Vorhofs (Abb. 44). Wenn bei Zunahme der Rechtsbelastung rechter Ventrikel 
und Infundibulum auf dem Frontalbild den linken Herzrand erreichen, können sie bei noch großem 
Li-Re-Shunt durch den größeren linken Ventrikel nach kranial angehoben sein (Abb. 148). Dann ist 
die Rechtsrotation aufgehoben; es besteht aber noch keine Linksrotation. Nimmt schließlich der 
Li-Re-Shunt ab, so setzt eine Linksrotation ein, und der linke Ventrikel wird zunächst durch den ver- 
größerten rechten nach hinten verdrängt (Abb. 149). Die Vergrößerung des linken Vorhofs und Ventri- 
kels geht zurück, das Herz wird etwas kleiner und kann in der Größe einem VSD II entsprechen. 
Zwischen den randständigen Infundibulum und der stark dilatierten Pulmonalarterie (hochgradige 
Druckbelastung und verbliebener Li-Re-Shunt) bildet sich eine kleine Bucht. Es handelt sich dann 
bereits um den Übergang vom VSD III in einen VSD IIIb. Das schräglinke Bild zeigt in solchen 
Fällen eine starke Erweiterung des rechten und keine oder nur eine geringe des linken Ventrikels 
(Abb. 32,44). Beistark verbreitertem Herzen ist es also auf dem d.v. Bild nicht möglich, zu unter- 
scheiden, welche hämodynamische Situation vorliegt, ein VSD IT—II oder III-IIIb. Lediglich eine 
Verminderung der peripheren Lungengefäßzeichnung kann darauf hinweisen, daß sich der Fall mehr 
einem VSD IITb nähert. Auf dem schräglinken Bilde sieht man aber, ob die Vergrößerung des linken 
(VSD II—IIT) oder des rechten Ventrikels (VSD III-III b) vorherrscht. Eine starke Vergrößerung des 
linken Vorhofs spricht mehr für den VSD II oder III. Die Herzbucht ist erhalten, wenn die rechte 
Kammer nur wenig vergrößert ist und die Rechtsrotation überwiegt. Eine Bucht entsteht aber auch 
bei starker Pulmonalisdilatation infolge eines hohen Pulmonalwiderstandes, wenn die linken Herz- 
höhlen kleiner werden und das Infundibulum randständig ist (VSD III b). 


Beim VSD IITb mit vorwiegendem oder ausschließlichem Re-Li-Shunt kann das Herz im Kompen- 
sationszustand wieder annähernd normal groß sein. Es ist stark linksrotiert, wodurch eine erweiterte 
Pulmonalarterie mehr nach medial zu liegen kommt und nicht immer vorspringt. Da die linken Herz- 
höhlen normal groß oder klein sind, nähert sich die Herzform und -größe derjenigen einer Fallotschen 
Tetralogie. Im Gegensatz zur zyanotischen Tetralogie verschwindet bei Drehung in den schrägrechten 
Durchmesser die in der d.v. Projektion deutliche Taille und zeigt sich die vergrößerte Pulmonalarterie 
(Abb. 150). Auf dem schräglinken Bilde reicht die vergrößerte rechte Kammer je nach Dilatationsgrad 
mehr oder weniger weit nach rechts. Die Herzgröße entspricht mehr der eines VSD I, doch ist bei der 
Zyanose und den starken Rechtsbelastungszeichen eine Verwechslung unmöglich. 

Beim VSD beobachtet man in etwa 40%, der Fälle eirie leichtere Herzvergrößerung, eine mittelgradige 
und schwere in je 20%. Beim VSDI ist das Herz auch im Säuglingsalter meistens normal groß. Je 
größer es ist, um so ungünstiger ist die hämodynamische Situation. Um so mehr kann sich auch die 
Herzgröße je nach Kompensationsgrad, Shuntvolumen und Lungengefäßwiderstand ändern (Abb. 141). 
Nimmt der Lungengefäßwiderstand im Säuglingsalter rasch ab, so kann sich das Herz progredient 
vergrößern und eine Linksinsuffizienz auftreten. Zur Herzinsuffizienz kann es aber auch bei verzögerter 
Reifung der Lungengefäße und beidseitiger Belastung kommen. 

Beim offenen DB II-—III formt sich das Herz nach den gleichen Regeln um wie beim VSD II—III. 
Beim DB II (Abb. 134, 135) ist das Herz um so größer, je höher das Shuntvolumen und je größer der 
rechte Ventrikel ist. Beim DB III (Abb. 136, 137) wird es um so kleiner, je geringer der Re-Li-Shunt 
und je größer der Lungengefäßwiderstand ist. Das schräglinke Bild zeigt wie beim VSD die Relation 
der Ventrikelgrößen, das schrägrechte vor allem die Größe des linken Vorhofs (Abb. 134). Wenn die 
Rechtsrotation aufgehoben und der rechte Ventrikel auf dem Frontalbild randbildend ist, kann er 
bei großem Li-Re-Shunt, wie beim VSD III, angehoben sein. Er ist auch bei der Kombination eines 
offenen DB mit einer PST angehoben (Abb. 139), während bei Kombination des DB mit einem ASD 
umgekehrt der linke Ventrikel durch den stark dilatierten rechten angehoben sein kann (Abb. 138). 
Bei sehr großen Herzen kann auf Grund des Frontalbildes nicht sicher gesagt werden, welche hämo- 
dynamische Situation vorliegt. Eine mittelgradige Herzvergrößerung kommt schon beim DBI vor, 
im Gegensatz zum VSDI. Die Vergrößerung des linken Vorhofs spricht wie beim VSD für einen aus- 
giebigen Li-Rc-Shunt, ebenso eine bis in die Peripherie vermehrte Lungengefäßzeichnung und eine 
starke Pulsation der zentralen Pulmonalisäste. Die Herzumformung beim aortopulmonalen Sep- 


Ventrikelseptumdefekt II—III, offener Ductus Botalli II—III, Canalis atrioventrieularis communis 227 


tumdefekt entspricht meistens der eines DB III, seltener DB II. Im Gegensatz zum offenen DB mit 
großem Li-Re-Shunt, bei dem die Aortenerweiterung bis zur Descendens reicht, ist nur die Ascendens 
dilatiert. Diese pulsiert stark. Auch bei der Kombination eines VSD mit AINS finden sich starke 
Kaliberschwankungen (Schaede, $. 45). Diese erstrecken sich aber bis zur Aorta descendens und in 
die Halsgefäße. 


Der Canalis avc. (Abb. 151—154) gleicht, obwohl er klinisch einem VSD III sehr ähnlich ist, rönt- 
genologisch mehr einem ASD. Die Herzumformung ist vor allem durch die Dilatation der rechten 
Herzhöhlen bestimmt. Auf dem Frontalbild ist das Herz beidseits vergrößert, der rechte Ventrikel 
randbildend, Infundibulum und Pulmonalarterie sind erweitert. Dadurch ist das Herz in Taillen- 
höhe auffallend breit und die Kontur im Bereich des Infundibulum und der Pulmonalis oft prominent, 
zumindest geradlinig. Beim VSD ist eine derartig starke Dilatation der rechten Kammer selten, bei 
gleichzeitiger Trikuspidalinsuffizienz aber möglich. Die linken Herzhöhlen sind beim Canalis durch 
Linksrotation nach hinten verlagert, der Retrokardialraum entsprechend eingeengt (Abb. 153). Die 
Lungengefäßzeichnung ist in der Peripherie aufgehellt, da meistens eine pulmonale Hypertension 
besteht. Fehlen diese typischen Zeichen, so deutet doch das schräglinke Bild auf eine Dilatation der 
rechten Herzhöhlen, während das EKG auf den Endokardkissendefekt hinweist. Je größer der Canalis 
ist, um so rascher kommt es zur progressiven Herzvergrößerung und -insuffizienz. 


Elektrokardiogramm 


Bei den Vitien mit kombinierter Belastung gibt das EKG wichtige Hinweise auf die Druck- und Wider- 
standsverhältnisse im kleinen Kreislauf und damit auf die Operationsindikation und Prognose. Wenn 
beide Ventrikel belastet sind, sind die QRS-Achsenabweichung und die Hypertrophiezeichen immer 
zusammen zu bewerten. Eine Achsenabweichung nach links tritt im Kindesalter oft erst nach den 
LVH-Zeichen auf, während eine Abweichung nach rechts manchmal den RVH-Zeichen vorausgeht. 
Bei kombinierter Belastung spricht deshalb eine Achsenabweichung nach links für ein Überwiegen der 
Linksbelastung, eine Abweichung nach rechts für eine vorwiegende Rechtsbelastung. Nur bei den 
Endokardkissendefekten (ASD I°, CAC, VSD vom Canalistyp, S. 144, 149) weicht trotz überwiegender 
Rechtsbelastung die QRS-Achse nach links oder überdreht nach links ab. Dies ist bei den übrigen 
kombinierten Belastungen nicht der Fall. Beim Canalis ave. stehen die rechtsseitigen Volumen- und 
Druckbelastungszeichen im Vordergrund, beim VSD kommt eine rechtsseitige diastolische Volumen- 
belastung (IRSB) in etwa 40%, der Fälle vor, vor allem bei größeren und posterioren Defekten (Sissman 
u.M., Toscano-Barboza u. M.). Die QRS-Schleife ist bei kombinierter Belastung breit und stärker 
gerundet, so daß ÄQRS nicht eine Richtung hat, sondern zwischen frühen und späten Vektoren größere 
Unterschiede bestehen. Stets achte man in den BWA auf die Zeichen der hämodynamischen Rotation 
des Herzens (S. 36, 90). 


VSD II-IIIb: Bei leichter und mittelgradiger rechtsseitiger Druckerhöhung (VSD II) zeigt das EKG 
wie beim VSD I noch in annähernd 20% der Fälle eine isolierte Linksbelastung (Gall, Keith u. M.); 
im Säuglingsalter kann es bei leichter Druckbelastung sogar normal sein (Vince u. M.). Die für die 
diastolische Linksbelastung typischen hohen T-Wellen und tiefen Q-Zacken links präkordial (Rota- 
tion, 8. 93) scheinen weniger häufig aufzutreten als bei normalem Druck im rechten Ventrikel. In der 
Mehrzahl der Fälle zeigt sich aber eine kombinierte Ventrikelhypertrophie, wobei beim VSD II in 
60-70%, der Fälle die LVH-Zeichen überwiegen und die ÜZ eher nach rechts verlagert (Q-Zacken in 
V,, V,) oder normal ist. Da der Li-Re-Shunt meist wesentlich größer ist als beim VSDI, findet man 
häufiger als bei jenem eine Belastung des linken Vorhofs (in etwa 80%). Nähert sich der Druck im 
rechten Ventrikel dem Systemdruck oder besteht Druckangleichung (VSD III), so treten mit zu- 
nehmender Widerstandserhöhung in der Lungenstrombahn (Drosselung des Li-Re-Shuntes!) die RVH- 
Zeichen im Rahmen der komb. VH in den Vordergrund. Auch das P-sinistrocardiale wird seltener, und 
es zeigt sich eine zunehmende Tendenz zur Linksrotation. Bei starker Widerstandserhöhung und nur 
noch geringer Shuntbelastung (Kreuzshuntsituation, Eisenmenger-Komplex oder VSD III b) schließ- 
lich kommt es zur alleinigen RVH wie bei einer leichten Tetralogie (Abb. 61). Zur Auswahl der VSD III- 
Fälle für die Operation muß man sorgfältig nach Linksbelastungszeichen suchen. DuShane u.M. 
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haben gezeigt, daß die RVH diese nicht völlig überdeckt und daß bei vorhandenen Linksbelastungs- 
zeichen in einem hohen Prozentsatz das Operationsresultat günstig, während es bei alleiniger RVH un- 
günstiger war. 

Bei komb. VH liegt die frontale QRS-Achse nach Vince u. M. im großen Bereich von —75° über den positiven 
Sektor bis — 170° (Mittelwert + 88°). Die frontale Vektorschleife verläuft bei etwa 30% im GUZS. Bei einem Drittel 
der Fälle ist auch eine Belastung des linken Vorhofs zu erkennen. Dies betrifft Fälle mit einer Flow-Relation rechts 
zu links zwischen 1,0 und 4,0 sowie systolischen Druckwerten im rechten Ventrikel von der oberen physiologischen 
Grenze bis zum Systemdruck, meistens um 50—80 mm Hg. Eine Shuntumkehr unter Belastung (peripherer O,- 
Abfall) fand sich bei 17% dieser Gruppe, ausnahmslos bei großem Shunt und Systemdruck. Nach Lasser u.M. 
sprechen Zeichen einer diastolischen Linksbelastung für einen nur mäßig erhöhten Pulmonaldruck (nicht über 60 mm 
Hg) bei einem mittleren bis großen Li-Re-Shunt. Zeichen rechtsseitiger diastolischer Volumenbelastung (IRSB) 
finden sich etwa in 40% und deuten auf einen großen oder posterioren Defekt. Die Zeichen der systolischen Rechts- 
belastung fanden sich nach Toscano-Barboza vor allem bei Defekten im Bereich des rechten Ausflußtraktes. Mit 
steigender Rechtsbelastung tendiert die QRS-Achse zunehmend nach rechts, und es stellt sich eine normale Herz- 
lage oder Linksrotation ein (S. ). Bei starken RVH-Zeichen muß man besonders sorgfältig nach Linksbelastungs- 
zeichen suchen. Für eine kombinierte LVH sind nach DuShane u. M. zu werten: Spitze symmetrische T-Wellen in 
V,, IL, IH, aVF (in allen Altersstufen) — Q in V, > 0,4mV (über 3 Jahre) — R in V, > 2,5 mV (in allen Alters- 
stufen) — 8 > R in V,, oder V, (unter 2 Jahren) oder S in V, > 2,5 mV (in allen Altersstufen) — AQRS -+ 60° oder 
weniger (unter 3 Jahren) — Verlauf der frontalen Vektorschleife im GUZS (unter 3 Jahren) — Kombination der beiden 
letzten Zeichen bei Kindern unter 6 Jahren. Unabhängig vom Druck im rechten Ventrikel sprechen eines oder mehrere 
dieser Zeichen für einen Li-Re-Shunt und damit für die Operabilität. Nach Vince u. M. sind hohe T-Wellen aber ein 
trügerisches Kriterium, da sie auch bei stark erhöhtem Pulmonalwiderstand vorkommen, wogegen ein Q in V, von 
1—2 mm oder mehr und eine T-Inversion in V, bei positivem T rechts präkordial für eine zusätzliche Linksbelastung 
sprechen. 

Bei isolierter RVH (14% der Fälle von Vince u.M.) liegt die QRS-Achse zwischen + 90 und +160°, die Vektor- 
schleife verläuft ausnahmslos im UZS. Eine Belastung des linken Vorhofs findet sich nur noch selten (in 6%), häufiger 
aber eine Belastung des rechten. Meist bestehen Linksrotationszeichen. Im rechten Ventrikel findet man fast immer 
Systemdruck; die Flow-Relation beträgt 1,0—3,0. Bei niedriger Flow-Relation tritt unter Belastung ein Re-Li-Shunt 
auf (Eisenmenger), während er bei höherer Relation oft fehlt. Eine linksseitige Vorhofbelastung oder ein fehlender 
peripherer O,-Sättigungsabfall unter Belastung sprechen nach Vince u. M. trotz isolierter RVH des EKG noch für 
Operabilität. Die pulmonale Widerstandserhöhung hat dann noch nicht den Grad erreicht, bei dem die Operation kon- 
traindiziert ist. Bei hochgradiger pulmonaler Widerstandsvermehrung ist die Rechtsbelastung so groß, daß das Herz 
stark nach links rotiert und die Q-Zacken links verschwinden und in V, auftreten können (qR-Typ in V,. der sonst bei 
VSD nicht beobachtet wird). Die ÜZ verschiebt sich dann stark nach links und R/S in V, wird = 1 oder < 1,0 (Über- 
gang zu Fallot). 

EKG-Verlauf: Stanton u.M. fanden bei wiederholten Katheteruntersuchungen von 29 VSD-Patienten nur in 
einem Fall einen signifikanten rechtsseitigen Druckanstieg, bei acht sogar einen Druckabfall. Damit übereinstimmend 
läßt sich auch aus dem EKG während des Kindesalters auf eine nur geringe Progression und ziemlich konstante Wider- 
standsverhältnisse schließen. Fyler u. M. und Vince u.M. beobachteten den elektrokardiographischen Verlauf bei 
113 VSD. Bei drei Viertel der EKG fanden sie eine Konstanz, wobei sich allerdings bei einem Teil der Fälle mit komb. 
VH die RVH etwas verstärkte. Bei 31 von 113 Fällen zeigte sich folgender Wandel: 18mal trat eine LVH, 5mal eine 
RVH (davon nur drei als prognostisch ungünstige isolierte RVH) auf; Zeichen der RVH verschwanden 11mal, Zeichen 
der LVH 7mal (zwei im Sinne der Progredienz zur isol. RVH); 5mal normalisierte sich das EKG, wie auch Augusts- 
son u.M., Bloomfield und wir wiederholt beobachteten. Im 1. und 2. Lebensjahr läßt sich aus dem EKG-Verlauf 
ein verzögerter Abfall des pulmonalen Gefäßwiderstandes (S. 29) herauslesen. Das EKG kann eine komb. VH, u. U. 
eine isolierte RVH aufweisen, die jedoch, wie der Verlauf zeigt, eine andere Bedeutung haben kann als im späteren 
Alter. Die Achse kann sich normalisieren, LVH-Zeichen können hinzukommen oder dominieren. Entwickelt sich 
eine Herzinsuffizienz, so können die RVH-Zeichen wieder überwiegen. Bestehen schom in Säuglingsalter LVH- 
Zeichen und gar eine Linksabweichung der QRS-Achse, so muß der linke Ventrikel unter einer starken Volumen- 
belastung stehen bei normalen oder evtl. erhöhten Druckwerten im rechten Ventrikel. Aus den erwähnten Gründen 
ist es im Säuglingsalter besonders wichtig, Röntgenbild und EKG gemeinsam zu beurteilen, da auf ersterem oft die 
Dilatation der linken Herzhöhlen (SLD!) und damit der Grad der Linksbelastung besser zu erkennen ist als im EKG. 


Ductus Botalli III: Der Mittelwert von ÄQRS liegt nach Sodi-Pallares u. Marsico beim DB IT 
um -+68°, beim DB III um + 100°. Mit zunehmender rechtsseitiger Druckbelastung wandelt sich das 
EKG von der isolierten LVH zur kombinierten VH und schließlich zur alleinigen RVH, wobei sich die 
Achse nach rechts verschiebt und ein P-cardiale oder P-dextrocardiale entsteht. Mit zunehmender 
rechtsseitiger Druck- und abnehmender linksseitiger Volumenbelastung tritt eine Linksrotation des 
Herzens auf. Die aortopulmonale Fistel verhält sich wie ein DB II—-III. Entsprechend der meist 
größeren Shuntmenge sind die Belastungszeichen stark (oft RVH mit Rückbildungsstörungen). 


Im Gegensatz zum VSD, bei dem in etwa 40%, ein IRSB zu finden ist, kommt beim DB ein rSR/-Typ rechts prä- 
kordial nur in 2—4% vor (keine Volumenbelastung der rechten Kammer!). Rudolph u. M. fanden bei 23 Säuglingen, 
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die alle klinische Symptome und fast ausnahmslos eine Flow-Relation von 2,0 und mehr hatten, ein normales EKG 
bei 2 (Pulmonalmitteldruck 17 und 43 mm Hg), eine LVH bei 11 (15—30 mm Hg), eine komb. VH bei 7 (30 bis 
60 mm Hg) und eine isolierte RVH bei 3 Säuglingen mit proximaler oder distaler ISTA (52—70 mm Hg) (S. 176). 
Die Fälle mit deutlicher Druckerhöhung hatten meistens einen großen Flow bei normalem Widerstand. Nur 4 Säug- 
linge hatten einen vermehrten Widerstand mit einer Flow-Relation unter 2,0. 


Arterio-venöse Fisteln führen über eine Zunahme des totalen Blutvolumens und des Schlagvolumens zu einer 
beidseitigen Volumenbelastung und Herzvergrößerung, so daß je nach dem Shuntausmaß ein normales EKG oder die 
Zeichen beidseitiger Belastung zu erwarten sind. Nach Schmidt findet man bei erworbenen Fisteln des Erwachsenen 
gewöhnlich eine normale Herzachse und fast obligat eine leichte Rechtsverspätung (IRSB), während die Belastung 
des linken Ventrikels bei fehlender Hypertonie nicht sichtbar wird. Nach den Beobachtungen von Amorim u.M. an 
120 Fällen (74 kongenitale, 23 therapeutisch bei Kindern angelegte, 23 traumatische art.-venöse Fisteln) liegt die 
QRS-Achse ebenfalls meistens im Normbereich (Mittelwerte für die 3 Gruppen: + 38, + 60, + 45°). Bei therapeutisch 
angelegter Fistel zeigte sich neben einer deutlichen Frequenzzunahme eine Achsenverschiebung von im Mittel 7° nach 
links, eine obligate Zunahme von R linkspräkordial, bei drei’Viertel der EKG eine Zunahme der T-Amplituden (beson- 
ders in der UZ, in V, verminderte T-Negativität), bei einem Fünftel auch Zeichen der Rechtsbelastung (tiefes S,, P- 
dextrocardiale). Auffallenderweise waren die Q-Zacken nicht im Sinne der Linksbelastung verändert, sondern fehlten 
links präkordial bei vier Fünftel der Fälle. Diese Beobachtung würde unsere Auffassung stützen, daß bei gleich- 
mäßiger beidseitiger Belastung die Tendenz zur Eee überwiegt (S. 37f.). In den 3 Gruppen war die Kammer- 
belastung wie folgt verteilt: Normales EKG in 53, 35%; komb. VH in 12, 22, 17%; RVH in 
1. 0, 17%. Ein IRSB fand sich nur bei den Fällen mit komb. VH, die alle mit einem großen Shunt und großen Herzen 
einhergingen. Die Frequenz ist meistens beschleunigt und ein gekerbtes P häufig. 


Canalis atrioventricularis communis: Beim CAC sind alle 4 Herzhöhlen belastet, wobei meist die Be- 
lastung der rechten Seite vorherrscht. Die QRS-Achse liegt meistens zwischen —60 und — 180°, selten 
zwischen —30 und —60° und weicht um so mehr nach rechts ab, je höher der Druck im rechten Ven- 
trikel ist (Scott u. M.). Eine Achse von — 105 bis — 180° spricht für den Canalis und gegen den ASD I° 
(8. 144). Die frontale QRS-Schleife verläuft im GUZS. Die Endvektoren liegen wegen der starken 
Rechtsverspätung überdreht rechtstypisch, die größere Fläche der QRS-Schleife im negativen Bereich. 
Entsprechend der Volumen- und Druckbelastung des rechten Herzens findet sich rechts präkordial 
ein rSR’- oder rR’-Typ mit großen R’-Zacken. Ausnahmen bezüglich Achse und Rechtsbelastungs- 
zeichen kommen seltener bei sehr schweren Fällen vor (Mark u.M.). Links präkordial sind als Aus- 
druck der LVH die R-Zacken häufig überhöht. Bei einem großen Li-Re-Shunt kommen Q-Zacken 
und hohe symmetrische T-Wellen links vor. Meist ist jedoch das Herz linksrotiert, so daß die ÜZ 
nach links verlagert ist und nur in V, Q-Zacken auftreten. Dies spricht für einen geringeren Li-Re- 
Shunt. Eine PQ-Verlängerung im Sinne eines AV-Blockes I. Grades (in 60%) und ein hohes P-dextro- 
cardiale weisen auf die Belastung des rechten Vorhofs. Gelegentlich kommt ein kompletter AV-Block 
oder eine 2:1- bis 3:1-Blockierung vor. Charakteristisch sind Tachykardien. 


Phonokardiogramm 


Das PKG gibt wichtige Kriterien für die Differentialdiagnose und den Schweregrad (Shuntausmaß, 
Widerstandsverhältnisse) der Vitien dieser Gruppe. 


DB II-IH. Das PKG des DB II gleicht weitgehend dem des DB I (S. 201). Wegen der meist größeren 
Shuntvolumina besteht beim DBII meistens auch ein mesodiastolisches apikales Geräusch (rel. 
Mitralstenose). Mit der Erhöhung des Pulmonalwiderstandes wird der diastolische Decrescendoanteil 
des kontinuierlichen Geräusches immer kürzer und verschwindet schließlich, wenn der Li-Re-Shunt 
abnimmt und der Pulmonaldruck auf 50-75%, des Aortendruckes ansteigt (Ziegler). So fanden 
Rudolph u. M. nur noch bei 3 von 23 Säuglingen mit DB II—II ein kontinuierliches Geräusch. Die 
restlichen Fälle zeigten ein Systolicum III.—IV. Grades, davon 16 mit Punctum max. im 3.4. ICR 
parasternal links und nur 4 mit Punctum max. im 2.—3. ICR links. Nach Rogers u. M. ist die tiefere 
Lokalisation mit Ausstrahlung zur Aorta und zum Hals Ausdruck eines aortalen Geräusches, das durch 
starke Beschleunigung eines hohen Schlagvolumens entsteht. Mit Zunahme der rechtsseitigen Druck- 
erhöhung wird P, akzentuiert und hörbar. Bei fehlender diastolischer Geräuschkomponente wird die 
Differenzierung gegen einen VSD III—IIIb schwierig. Ein höheres Punetum max. im 1.—2. ICR links 
weist auf den DB. Beim DB III kann auch ein frühdiastolisches Pulmonalinsuffizienzgeräusch im 
3. ICR Hi. bestehen, während das apikale mesodiastolische Geräusch infolge der Shuntdrosselung fehlt. 
Ein aortopulmonales Fenster läßt sich auskultatorisch kaum vom DB II-IH abgrenzen. Das 
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Geräusch kann systolisch, diphasisch oder kontinuierlich systolisch-diastolisch sein (Bosher u. M.). 
Das Punctum max. liegt im 3.—4. ICR parasternal links. Bezüglich arteriovenöse Fisteln und 
arteriovenöse Lungenfisteln s. S. 106 bzw. $. 203. 


VSD II-IIIb (Abb. 72, 133). Bei mäßiger Druckerhöhung (VSD II) und großem Shunt ist der 2. Ton 
meist pathologisch gespalten (0,035—0,075°), die Spaltung normal atemvariabel und P, nicht oder nur 
leicht akzentuiert. Das Maximum des lauten holosystolischen Geräusches liegt entlang dem linken 
Sternalrand im 3.5. ICR, nur selten höher. Der stark vermehrte Flow kann über der Pulmonalregion 
zu einer mesosystolischen Akzentuation (Austreibungsgeräusch bei rel. PST) führen, so daß das Ge- 
räusch nicht band-, sondern spindelförmig wird. Über der Spitze tritt ein 3. Ton und/oder ein meso- 
diastolisches Geräusch auf (rel. Mitralstenose, Abb. 73). Nach Leatham u.M. muß dann die Flow- 
Relation mindestens 2,0 betragen. Ist das mesodiastolische Geräusch im Verhältnis zum Li-Re-Shunt 
auffallend laut, so ist auch an die seltene Kombination VSD + Mitralstenose zu denken (Lynch 
u. M.). Der Verdacht entsteht besonders, wenn der linke Vorhof stark vergrößert, die Lungengefäß- 
zeichnung nur wenig vermehrt und im EKG sich eine reine RVH mit P-sinistrocardiale zeigt. Bei hoch- 
gradiger Druckerhöhung (VSD III) und großem Li-Re-Shunt wird der 2. Ton eher wieder einheitlich 
(großer Defekt mit Synchronisation der Ventrikel); besteht noch eine Spaltung, so ist sie nach Craige 
nicht mehr atemvariabel. P, ist deutlich akzentuiert; selten findet sich auch ein pulmonaler Austrei- 
bungston. Außer dem so gut wie immer vorhandenen apikalen mesodiastolischen Geräusch hört man 
häufig über dem 2.—3. ICR links ein frühdiastolisches Geräusch (rel. Pulmonalinsuffizienz, Feruglio 
u. M.). Bei schwerer Pulmonalhypertension mit kleinem oder gekreuztem Shunt (VSD III b, hoher 
Widerstand) ist das Systolieum weicher, kürzer und oft auf die erste Systolenhälfte beschränkt. Das 
Punctum max. liegt häufig höher als beim VSD I-(III), im 2.—3. ICR links. Es handelt sich vor- 
wiegend um ein pulmonales Austreibungsgeräusch, während die V. SD-Komponente schwach ist oder 
fehlt (Feruglio u. M.). Der 2. Ton ist einheitlich oder höchstens ganz eng gespalten und der P, stark 
akzentuiert. Immer findet sich ein frühsystolischer pulmonaler Click und häufig ein basales früh- 
diastolisches Geräusch (Pulmonalarterien- und Klappenringdilatation). Ein apikales diastolisches Ge- 
räusch fehlt stets (Shuntdrosselung!). 

Das apikale diastolische Mitralgeräusch des VSD läßt sich von einem Trikuspidalgeräusch unterscheiden (8. 105). 
Auch das basale frühdiastolische Geräusch infolge rel. Pulmonalinsuffizienz ist von einem beim VSD ebenfalls mög- 
lichen Aorteninsuffizienzgeräusch abzugrenzen (8. 106). Letzteres hat ein tieferes Maximum und wird zur Herzspitze 
fortgeleitet, während das Pulmonalinsuffizienzgeräusch höher liegt und nach rechts und unten fortgeleitet wird. Das 
Schwirren wird beim VSD II—IIIb um so seltener und geringer, je mehr sich die Drucke des linken und rechten 
Ventrikels angleichen und je kleiner der Li-Re-Shunt wird. Liegt der Druck im rechten Ventrikel unter dem System- 
druck, so findet man in über 90% der Fälle ein Schwirren, beim VSD IIInach Gall noch bei etwa 75%, beim VSD III 
bis IIIb und IIITb nurmehr bei der Hälfte der Fälle und seltener. 


Canalis ave. Der 2. Herzton ist wegen der pulmonalen Hypertension stark akzentuiert, eng gespalten 
oder seltener bei einem größeren VSD mit Synchronisation der Ventrikel pathologisch einheitlich. Die 
Spaltung ist wie beim ASD fixiert (Leatham u. M.). Es findet sich ein holosystolisches Geräusch, das 
einem VSD III-Geräusch entspricht. Nach Keith ist es weiter ausgebreitet als beim VSD. Auch ein 
kurzes mesodiastolisches Geräusch über der Herzspitze und ein protodiastolischer Galopprhythmus 
kommen vor. Bei gleichzeitigem AV-Block 1. Grades ist ein Summationsgalopp möglich. Über dem 
tieferen Präkordium tastet man bei etwa der Hälfte der Fälle ein Schwirren. Steht die Mitralinsuf- 
fizienz im Vordergrund, so liegt das Geräuschmaximum näher der Spitze. Ist die ventrikuläre Quer- 
verbindung klein, so kann das phonokardiographische Bild dem eines ASD I® oder II: (Py u.M.) 
gleichen (vermehrter Trikuspidal- und Pulmonaldurchfluß). Ein VSD III ist nach dem auskultatori- 
schen bzw. phonokardiographischen Befunde nicht vom Canalis zu unterscheiden, doch erlauben dies 
andere Zeichen, insbesondere das EKG (S. 229). 


Differentialdiagnose 


Die Differentialdiagnose betrifft vor allem die azyanotischen Fehler mit kombinierter Belastung 
des linken und rechten Herzens. Im Säuglingsalter kann es besonders schwierig sein, die Seite der 
Belastung aus EKG und Röntgenbild sicher festzustellen (S. 177); man muß dann differentialdiagno- 
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stisch auch Anomalien mit isolierter Links- oder Rechtsbelastung in Betracht ziehen. Bei den selte- 
neren Fällen mit fakultativer oder permanenter Zyanose sind die zyanotischen Anomalien, besonders 
diejenigen mit vermehrter Lungengefäßzeichnung, zu berücksichtigen (8. 276, 313, 340). Man geht am 
besten so vor, daß man bei Säuglingen und Kleinkindern zunächst die Vitien ausschließt, die nur in 
dieser Altersstufe zu erwägen sind. Es verbleibt dann die Reihe der azyanotischen Anomalien, die im 
ganzen Kindesalter zu differenzieren ist. Über die von einem systolischen oder systolo-diastolischen 
Geräusch bzw. einer Herzinsuffizienz ausgehende Differentialdiagnose s. S. 202 und S. 203. 


A. Anomalien, die nur im Säuglings- und Kleinkindesalter in Frage kommen (s. auch S. 178): 


1. Ausschluß einer rechtsseitigen Druckbelastung (PST/Trilogie) 

. Ausschluß einer 0 Volumenbelastung (ASD II°/FM) 
J 
3. Ausschluß einer Tnissinffigen Druckbelastung (AST/ISTA) 
4. Ausschluß einer en 


1 


1. PST/Trilogie: Wegleitend für die DD sind Geräuschlokalisation und -form, 2. Herzton, rechte Vorhofgröße, Lungen- _ 
gefäßzeichnung, Schräg- und Seitenbilder sowie der Ausschluß einer LVH im EKG. Im ersten Halbjahr kann es 
schwierig sein, das Geräuschmaximum festzustellen und die Lungengefäßzeichnung zu beurteilen; auch fehlt oft 
die poststenotische Dilatation der PA. Im Zweifelsfall abwarten, sofern es dem Kinde gut geht. Bei Verschlechte- 
rung und Insuffizienzgefahr Katheterisierung (evtl. Operation der PST, Banding des VSD). 


Rö: _Verstrichene Taille (erhalten bei Zwerchfelltiefstand und Mesokardie) oder Pulmonalisprominenz mit Dila- 
tation des li. Hauptastes und vermehrten Eigenpulsationen; am re. Hilus keine Pulsationen (bei VSD vor- 
handen!). Lungengefäßzeichnung normal/vermindert. Bei schweren Fällen re. Vorhof vergrößert (spricht 
gegen VSD!): Stärker gekrümmter oder ausladender rechter Bogen im SLD (Abb. 25, 26). Pulmonalis- 
prominenz und einheitliche Aorten-Ventrikelachse im SRD (Abb. 38, 39, 47). 


EKG: RVH mit leichter Rechtsverspätung (25—50 msec) und T-Inversion bis V, und weiter links. Keine LVH- 
Zeichen, kein P-sinistrocardiale. 


PKG: 2. Ton stark gespalten, P, abgeschwächt. Systolisches Spindel-Papierdrachengeräusch, letzteres den A, 
überdeckend. 


2. ASD II°/FM: Wesentlich für die DD sind Geräuschlokalisation und -form, EKG und Schrägbilder. Die meisten 
Säuglinge und Kleinkinder zeigen noch keine Symptome. Je früher diese auftreten, um so ernster die Prognose — 
dringliche Abklärung. 


Rö: Dilatation des re. Ventrikels und Vorhofs mit Linksrotation, Pulmonalisprominenz, vermehrter Lungen- 
gefäßzeichnung. Im SLD ausladender rechter Bogen mit relativ hoher Bucht (Abb. 27), im SRD ausladender 
linker Bogen mit einheitlicher Aorten-Ventrikelachse (Abb. 38, 39, 47). 


EKG: IRSB, Linksrotationszeichen, AV-Block 1. Grades schon bei leichten Fällen (leichte VSD haben meist ein 
normales ERG). 


PKG: Bei etwa !/, d. F. kann im 4. ICR parasternal li. ein Geräusch vorhanden sein: ist kürzer und weniger laut 
als beim VSD und reicht nicht bis zum 2. Ton. Evtl. trikuspidales, mesodiastolisches Geräusch. Fixierte 
Spaltung des 2. Tones. Bei FM variable Geräusche. 


3. AST/ISTA: Wesentlich für die DD sind Geräuschlokalisation und -form, Gefäßband, Lungengefäßzeichnung, 
Größe des li. Vorhofs und EKG. 


ISTA: Fehlende Femoralispulse, typische röntgenologische Zeichen (8. 179). Bei Herzinsuffizienz im Säuglingsalter 
daran denken! Geräusch noch fehlend oder leise, nach freiem Intervall vom 1. Ton beginnend. Oft DB noch offen, 
was sich im PKG nicht zeigen muß, im EKG an zusätzlicher Rechtsbelastung bzw. am Bestehenbleiben des physio- 
logischen Rechtsüberwiegens zu erkennen ist. 


AST: Schwierig zu unterscheiden, wenn das Geräuschmaximum noch am li. Sternalrand liegt (S. 179). Für einen 
VSD sprechen ein Schwirren, ein verstärkter P,, eine Vergrößerung des li. Vorhofs (SLD!), eine vermehrte Lungen- 
gefäßzeichnung; für die AST ein abgeschwächter A,, LVH-Zeichen mit Rückbildungsstörungen. Letztere beim 
VSD nur in sehr schweren Fällen mit starker Herzvergrößerung (Taussig). 


4. Fibroelastose: Häufig kombiniert mit AST, seltener auch mit ISTA oder MINS. Herz meist stark vergrößert mit 
schwachen oder fehlenden Ventrikelpulsationen, kleiner Aorta und Hilusstauung. Keine Hiluspulsationen. Systo- 
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lisches Geräusch im 3.—4. ICR Ii. parasternal weist auf zusätzliche AST oder MINS. Töne leise, Schwirren selten. 
Im EKG starke LVH frühzeitig mit Rückbildungsstörungen (bei AST meist erst nach dem Säuglingsalter auf- 
tretend). Nur in den ersten Monaten, bei Herzinsuffizienz, Befall der re. Seite oder kombinierten Vitien RVH 
möglich. Dyspnoe, Husten, intermittierende Zyanose; Bild der Herzinsuffizienz, die besser auf Digitalis anspricht 
als beim VSD (Keith u.M.). 


B. Anomalien und Kombinationen, die im ganzen Kindesalter differentialdiagnostisch in Betracht 
kommen: 


1. Ausschluß einer infundibulären PST oder Subaortenstenose 
} 
2. Ausschluß eines ASD Te 
3. Ausschluß von PERSONEN und kombinierten Aorten-Mitralfehlern 
4. Kombination mit RER mit Rechtsbelastung (VSD/DB + PST/ASD) 
5. Kombination mit aueh Linksfehlern (VSD/DB + AST/ISTA oder AINS, MINS) 
| 


Y 

6. Differenzierung der Anomalien dieses Kapitels (DB/aortopulmonales Fenster — VSD — Canalis 
avc.) 

1. Infundibulare PST/Subaortenstenose: Bei den Stenosen der Ausflußtrakte bestehen scharfe Geräusche über dem 


tieferen Präkordium. Schwierig von VSD (T, I—II) mit nicht eindeutig vermehrter Lungengefäßzeichnung zu unter- 

scheiden. 

Infundibuläre PST: Häufig mit VSD kombiniert, s. S. 108 u. 265. 

Rö: Meist keine Pulmonalisprominenz, keine Eigenpulsationen. Je nach Ausdehnung der Stenose Einkerbung/ 
Aufhellung/flache Kontur am oberen Ende des Kammerbogens im d.v.,s..,s.r. und stl. Bild. Herztaille ver- 


strichen bis tief (azyanotischer Fallot). Bei 3. Kammer Taille verstrichen/prominent. Lungengefäßzeich- 
nung normalj/leicht vermindert. Linksrotation des Herzens. 


EKG: RVH evtl. mit T-Inversion bis V, und weiter links, leichte Rechtsverspätung, keine Zeichen der LVH, 


PKG: 2. Ton stärker gespalten (bis 0,07 oder 0,09”). Systolisches, früh einsetzendes Geräusch mit meso- bis spät- 
systolischem Maximum, tiefes Pet. max., kein frühsystolischer Click. Schwirren im Jugulum schwach bis 
fehlend. 


Subaortenstenose: Muskuläre Formen zeigen familiäres Auftreten! (S. 179). 

Rö: Vergrößerung des li. Ventrikels, bei muskulärer Form auch des li. Vorhofs. Sehr selten Aortendilatation. 

EKG: LVH bei muskulärer Form stark, hier oft auch P-sinistrocardiale und infarktverdächtige Q-Zacken (Sep- 
tumhypertrophie), Rückbildungsstörungen links präkordial. 

PKG: Geräuschmaximum und Schwirren im 3.—4. ICR links parasternal oder spitzenwärts, nur schwach nach oben, 
besser nach links- als rechtsparasternal fortgeleitet. Kein Click. Bei zirkumskripter Stenose häufig aortales 
Insuffizienzgeräusch, bei diffuser muskulärer Stenose immer fehlend. 


2. ASDT°: Differentialdiagnostisch wichtig ist das EKG! (8. 149). 


Rö: _Herzvergrößerung mit verstrichener oder prominenter Taille. Infundibulumdilatation im SRD und Seiten- 
bild, oft auch Vergrößerung des li. Vorhofs und Ventrikels (MINS). Tendenz zur progressiven Herzver- 
größerung. 


EKG: Linksabweichung von ÄQRS über 0° hinaus (meist zwischen —30 und — 105°), größerer Teil der Schleife 
über 0°, im GUZS verlaufend. IRSB + RVH; wenn MINS kombiniert, zusätzlich LUH. RVH + LVH mit 
überdrehter Linksachse spricht gegen VSD (außer vom Canalistyp). 

PKG: Geräusch kann laut und scharf sein und im 3.—4. ICR li. sein Maximum haben. Hier meist auch Schwirren. 
+ holosystolisches scharfes MINS-Geräusch über der Spitzenregion. 2. Ton dann nicht überdeckt und noch 
stark gespalten. 


3. MINS s. S. 202/AINS s. S. 204. 


4. VSD/DB + PST/ASD. 


VSD/DB + ASD: Meist schweres Krankheitsbild, da großer Shunt. VSD-Geräusch + Herzumformung wie bei 
ASD, so daß man auch an einen Primumdefekt oder Canalis denkt. Es fehlt jedoch die Linksabweichung der fron- 
talen QRS-Achse, vielmehr Rechtsabweichung +RVH mit Rückbildungsstörungen rechts präkordial. Großes 


ou 
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rechtes Herz mit Vergrößerung des re. Vorhofs, verstrichener bis vorspringender Herztaille, prominenter Pulmo- 
nalis und stark pulsierendem Hilus. Bei DB + ASD Pulmonalisprominenz verstärkt bei Herzform eines ASD, 
Über den DB Kreuzshunt oder Shuntumkehr, da frühe pulmonale Hypertension. 


DB + PST: Verstärkter Li-Re-Shunt über den Ductus. Sehr große linke Herzhöhlen. Deutliche RVH bei großem 
Li-Re-Shunt und kontinuierliches Geräusch! 


VSD + PST: Bei jeder infundibulären PST und jedem VSD daran denken! Klinisch sehr wichtige Kombination 

(Operationsindikation! Operatives Vorgehen!). Die infundibuläre Stenose kann sich auch beim VSD ausbilden 

(Gasul u. M.). 

Rö: Bei infundibulärer PST normale oder tiefe Taille mit noch erweitertem, gut sichtbarem li. Pulmonalhaupt- 
ast. Bei noch großem Li-Re-Shunt großes Herz mit großen li. Herzhöhlen, bes. li. Vorhof. Bei kleinem 
Shunt oder Re-Li-Shunt normal großes Herz. Mit abnehmendem Shunt im SLD beide Bögen weniger aus- 
ladend, Herz kleiner, Buchten tiefer, Infundibulumzwiekel. Im SRD Pulmonalis noch prominent, obwohl 
frontal Taille tief; Infundibulumenge mit auffallend flacher Kontur (Abb. 155, 156). 


PKG: Systolisches Geräusch mit proto- bis mesosystolischem Maximum, vor oder mit dem 2. Ton endend. 2. Ton 
verstärkt gespalten (VSD + PST bis 0,07”, azyanotischer Fallot 0,07—0,12”), P, abgeschwächt. 


EKG: RVH + LVH oder RVH + P-sinistrocardiale oder bei starker RVH Q-Zacke in V, von 0,1—0,2 mV. 
ÄQRS bei Kindern unter 3 Jahren + 60° oder weniger. Rotation des frontalen Vektors im GUZS bei RVH. 
Frontal und horizontal breite QRS-Schlinge mit frühen linkstypischen und späten rechtstypischen Vek- 
toren. Abrupte, frühe ÜZ: hohes R in V,, tiefes S in V.. 


. VSD/DB + AST/ISTA oder AINS/MINS. 


VSD/DB + AST/ISTA s. S. 178. 


VSD/DB + AINS/MINS: Das Geräusch des VSD + AINS ähnelt dem einer MINS + AINS, jedoch fehlt im letzten 
Fall die vermehrte Lungengefäßzeichnung. Der VSD + AINS kann allerdings auch mit einer PST kombiniert sein. 
Bei der Kombination eines VSD mit einer MINS ist die Belastung des li. Vorhofs sehr groß. 


VSD + DB: Wichtig im Hinblick auf die Operation, da bei Korrektur'nur eines Defektes der Shunt über den an- 
deren größer wird. Man muß daran denken, wenn ein VSD-Geräusch mit einem diastolischen Geräusch kombiniert 
ist. Ein gut hörbarer 2. Ton spricht dann mehr für VSD + AINS. Die Lokalisation der diastolischen Komponente 
ist wichtig. Schwierige DD, wenn DB ein tieferes, nur systolisches Geräusch macht. Ein sehr kräftiges, tiefgelegenes 
Schwirren spricht dann für VSD + DB (große Blutdruckamplitude). 


Unterscheidung der Anomalien dieses Kapitels. 


DB I—IN: Schwer von einem VSD zu unterscheiden, wenn nur systolisches Geräusch vorhanden (Säuglings-, 
Kleinkindesalter, pulmonale Hypertension, aortopulmonales Fenster). 


Rö:  Mittelgradige Vergrößerung der li. Herzhöhlen bei normal großer oder vergrößerter Aorta spricht mehr für 
DB als für VSD. Vergrößerung der rechten Herzhöhlen. Sonst Umformung wie beim VSD. 


PKG: Wie DBI (S. 201) oder nur systolisches Geräusch, oft im 3.—4. ICR parasternal li., seltener höher. Spät- 
systolisches Maximum und höhergelegenes Pet. max. sprechen für DB und gegen VSD. Bei großem Shunt 
mesodiastolisches apikales Geräusch. Mit Druckzunahme rechts P, akzentuiert und hörbar. Bei DB IIL 
evtl. frühdiastolisches Pulmonalinsuffizienzgeräusch. 


EKG: ÄQRS bei DB II durchschnittlich + 68°, bei DB IIT + 100° (Sodi-Pallares, Marsico). P-cardiale oder 
-dextrocardiale. LVH oder komb. VH oder RVH je nach Druckwerten, sehr selten IRSB. Bei fehlenden 
oder geringen RVH-Zeichen spricht eine mittelgradige oder stärkere Vergrößerung der li. Herzhöhlen mehr 
für DB als für VSD. 


Bei kleinerem Herzen abwarten, bis die diastolische Geräuschkomponente auftritt. Besteht jedoch eine starke RVH 
mit Rechtsabweichung, so ist eine Kreuzshuntsituation möglich und die Abklärung erforderlich. Leichte Zyanose 
nur im frühesten Säuglingsalter noch möglich, später erst bei pulmonalen Gefäßveränderungen. Eine permanente 
Zyanose schließt im frühen Säuglingsalter einen isolierten DB aus (Hypoplasien-Atresien-Transposition). 


Aortopulmonales Fenster: Schwierig von einem VSD oder DB II—III zu unterscheiden, wenn nur, wie oft, ein 
systolisches Geräusch vorhanden ist. Geräuschmaximum tiefer als beim DB, mehr rechts vom Sternum oder in 
Höhe des Manubrium. Starke Pulsationen allein der Aorta ascendens sprechen gegen DB (auch Aortenknopf pul- 
siert) und VSD (kleine Aorta). Kymogramm! 

VSD U-—III: Wichtig für die DD: Relation der Ventrikel- und Vorhofgrößen, EKG und PKG (Abb. 133). 


Rö: VSDII: Taille meist noch erhalten oder sogar relativ tief, aber mit Pulmonalisprominenz. Herz noch rechts- 
rotiert. 
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VSD III: Herz groß, Taille verstrichen. Je nach Größe des Li-Re-Shuntes Rotation aufgehoben oder häu- 
figer Linksrotation. Mit Zunahme des Pulmonalwiderstandes und Abnahme des Shuntes Herz kleiner, Pul- 
monalisprominenz kräftiger. Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. Bei VSD IIIb Aufhellung der Lungen- 
peripherie. 

EKG: QRS-Achse zwischen — 75° über positiven Sektor bis —170°, Mittel + 88° (Vince u. M.), um so weiter rechts, 
je höher der Druck ist. IRSB in 40% d. F. Frontale Schleife dreht bei 30% d. F. im GUZS. QRS-Schleife in 
beiden Ebenen breit. Bei reiner RVH Achse + 90 bis + 160° (Vince u. M.), Schleife rotiert ausnahmslos 
im UZS. Im Säuglingsalter isolierte RVH oder komb. VH, die sich normalisieren oder in LVH übergehen 
kann. Bei Herzinsuffizienz RVH-Zeichen. Deshalb Rö-Bild und EKG immer zusammen beurteilen! 


VSD II: Meist komb. VH, bei ?/, d. F. noch mit überwiegenden LVH-Zeichen, bei 20% noch isolierte LVH. 
Rechtsrotationszeichen. P-sinistrocardiale in S0% (häufiger als bei VSD I). Zeichen diastol. Linksbelastung 
weniger häufig als bei VSD I: sprechen für RV-Druck von maximal 60 mm Hg (Lasser u. M.). 


VSD III: Komb. VH mit RVH-Zeichen im Vordergrund. Nach Linksbelastungszeichen genau suchen, da 
davon Operationsindikation mit abhängt (DuShane) (S. 228). P-sinistrocardiale seltener. Evtl. Linksrota- 
tionszeichen. 


VSD IIIb: Reine RVH, P-dextrocardiale, Linksrotationszeichen, qR-Typ in V,. R/S in V, = looder < 1,0. 
(RVH auch bei VSD + PST! s. o.) 


PKG: Bei VSD II und III bandförmiges Geräusch, evtl. mit mesosystolischer Akzentuation über Pulmonalis. Bei 
Shuntrelation über 2,0 mesodiastolisches Geräusch und 3. Ton über der Spitze. Wenn das mesodiastolische 
Geräusch im Verhältnis zu einem geringeren Li-Re-Shunt sehr laut ist, kann die sehr seltene Kombination 
VSD + MST vorliegen (li. Vorhof stark vergrößert. Lungengefäßzeichnung relativ wenig vermehrt, RVH + 
P-sinistrocardiale). 


VSD II: 2. Ton meist gespalten (0,035—0,075”), atemvariabel, P, nicht/leicht akzentuiert. 


VSD III: 2. Ton einheitlich. Wenn noch leichte Spaltung, dann nicht atemvariabel. Evtl. Geräusch einer 
rel. Pulmonalinsuffizienz. Apikales diastol. Geräusch fehlt. Schwirren seltener. 


Canalis ave.: Oft schwierig von ASD I® + MINS zu differenzieren. Häufig bei Mongolismus. Symptome schon in 
den ersten Lebensmonaten, früher als bei ASD I°. Dyspnoe, Herzinsuffizienz, Zyanose häufiger als bei ASD I®. 
Stärkere O,-Untersättigung. Die meisten Kinder sterben in den ersten 2 Lebensjahren, so daß folgende Befunde 
nach dem 4. Jahr mehr für ASD I° sprechen: 


Rö: Großes Herz mit verstrichener oder prominenter Taille. Große rechte, aber auch normal große oder ver- 
größerte linke Herzhöhlen. Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung. Bei Canalis + PST eventuell Bild 
wie Tetralogie (Agustsson u. M.). 

EKG: Frontal linkstypische bis überdreht linkstypische Achse (—30 bis — 180°), um so negativer, je höher der 
Druck im RV ist (Scott u.M.). ÄQRS stärker negativ als —105° spricht für Canalis und gegen ASD T°. 
Späte horizontale Vektoren überdreht rechtstypisch (rsR’ oder rR’ in V,). RVH + LVH. LVH schließt 
ASD I’ ohne MINS aus. Tachykardie, Blockformen, PQ-Verlängerung. Starke RVH kann auch Folge einer 
kombinierten PST sein. 


PKG: 2. Ton betont, eng gespalten/einheitlich. Spaltung fixiert. Holosystolisches Geräusch, mesodiastolisches 
Geräusch, evtl. protodiastolischer Galopp. Bei Canalis + PST evtl. zusätzliches Pulmonalstenosegeräusch 
zu erkennen. 


Prognose, Operationsindikation 


Offener Ductus Botalli: Im Hinblick auf Prognose und Operation ist es wichtig, den Grad einer all- 
fälligen pulmonalen Hypertension zu bestimmen, den offenen Ductus von einem aortopulmonalen 
Septumdefekt und einem VSD mit AINS zu differenzieren und kombinierte Anomalien zu erkennen. 
Ein isolierter enger DB ist symptomlos und mit einem langen, aktiven Leben vereinbar. Symptome 
weisen auf einen weiten Ductus mit großem Li-Re-Shunt bzw. Kreuzshunt, einen aortopulmonalen 
Septumdefekt oder auf die Kombination mit anderen Anomalien. Bei Symptomen ist selbst im Säug- 
lingsalter die Abklärung notwendig, da der offene Ductus die hämodynamische Belastung durch eine 
andere Anomalie verschlimmern kann. 

Oft treten erst bei Belastung Beschwerden auf: rasche Ermüdbarkeit, Herzklopfen, Dyspnoe. Beim Säugling kann 
es bei großem Li-Re-Shunt zum Gewichtsstillstand kommen. Eine permanente Zyanose bei einem offenen DB spricht 
im Säuglingsalter für eine kombinierte Anomalie, bei der der Ductus lebensnotwendig ist. Eine Herzinsuffizienz ist 


beim DB seltener als beim VSD. Sie kann auftreten, wenn der Ductus den Diameter der Aorta hat, der Pulmonaldruck 
stark erhöht ist oder beim aortopulmonalen Septumdefekt. Nähert sich der Druck im rechten Ventrikel dem System- 
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druck oder ist ihm angeglichen, so kann der offene DB ein Ventil darstellen, das eine Überlastung des rechten Ven- 
trikels verhindert und die Rechtsinsuffizienz hinausschiebt. Im glingsalter kann eine pulmonale Hypertension auf 
einer verzögerten Lungengefäßreifung beruhen (Edwards, Lucas, Dammann, Ferenez) und noch absinken. Die 
bakterielle Endokarditis ist besonders im Erwachsenenalter relativ häufig, im Säuglings- und Kleinkindesalter seltener. 


Die Operationsindikation ist gegeben, sobald Symptome auftreten. Doch sollte auch ein enger, 
symptomloser Ductus operiert werden wegen der Gefahr der bakteriellen Endokarditis. Bei Säuglingen 
mit offenem DB und annähernd normal großem Herzen kann unter sorgfältiger Beobachtung die 
Operation bis zum Ende des 2. Lebensjahres aufgeschoben werden, da bis dahin der Ductus noch 
spontan obliterieren kann. Solange Symptome fehlen, kann im Kleinkindesalter noch länger zu- 
gewartet werden, wenn die Eltern es wünschen (Taussig). Tritt eine Herzinsuffizienz auf, die sich 
auf Digitalis nicht bessert, so muß die Diagnose rasch geklärt und nach Möglichkeit sofort operiert 
werden. Kommt es zur Besserung, so kann !/,—1 Jahr später operiert werden. Bei pulmonaler Hyper- 
tension ist die Operation immer indiziert, wenn der Pulmonaldruck drei Viertel des Systemdruckes 
nicht übersteigt und der linke Ventrikel, d.h. der Li-Re-Shunt, groß ist. Bei pulmonaler Hypertension 
mit Kreuzshunt und Zeichen einer kombinierten Belastung im EKG hängt die Entscheidung davon ab, 
ob bei Verschluß des Ductus durch einen Ballonkatheter (oder intra operationem durch Abklemmen) 
der Pulmonaldruck abfällt oder nicht. Kontraindiziert ist die Operation, wenn der Druck dabei nicht 
abfällt, sowie bei schwerer pulmonaler Hypertension mit kleinem Herzen und starken RVH-Zeichen 
im EKG. Nach intensiver antibiotischer Behandlung einer Endokarditis kann der Ductus operiert 
werden, wobei sogar eine frühe Operation empfohlen wird, um die Emboliegefahr herabzusetzen. Es 
kann sich aber auch nach der Ligatur als Folge der Endokarditis am Ductus ein Aneurysma ausbilden. 


Das Risiko des Eingriffes (Ligatur, Resektion) ist gering. Die Mortalität beträgt höchstens 1—3%. Bei stärkerer 
pulmonaler Hypertension ist sie größer (Dogliotti: 20—30%). und die Resultate sind mittelmäßig. Bei höherem 
Pulmonaldruck ist auch nicht vorauszusagen, ob und wie weit dieser postoperativ absinkt. Das gleiche gilt für den 
aortopulmonalen Septumdefekt, bei dem meist eine pulmonale Hypertension besteht. Bei einem größeren Defekt ist 
die Operation am blutleeren Herzen notwendig und schwieriger. Eine kombinierte ISTA wird nach Verschluß des 
Ductus operiert; eine kombinierte PST muß vorher beseitigt werden. Bei den Anomalien, bei denen der Ductus Um- 
gehungsbahn ist (z. B. bei der Tetralogie), kann der Ductus nur operiert werden, wenn die zugrunde liegende Anomalie 
ebenfalls beseitigt wird. Postoperativ verschwinden das kontinuierliche Geräusch und die hohe Blutdruckamplitude. 
In etwa einem Fünftel der Fälle besteht noch mehrere Monate ein leiseres, funktionelles systolisches Geräusch über der 
Basis. Eine Herzdilatation geht rasch zurück. Aus einer gewissen bleibenden Herzvergrößerung ‚wächst das Kind im 
Laufe der Zeit heraus“. Im EKG verschwinden die Hypertrophiezeichen innerhalb einiger Monate. Ein Wachstums- 
rückstand wird allmählich eingeholt. Tritt das kontinuierliche Geräusch wieder auf, bleibt ein relativ lautes systo- 
lisches Geräusch bestehen, und nehmen Herzgröße und Hypertrophiezeichen im EKG nicht ab, so hat sich der Duetus 
rekanalisiert (meist 2 Wochen bis 2 Monate nach der Operation, später selten) oder es bestehen eine schwere pulmonale 
Hypertension oder andere zusätzliche Anomalien. Postoperative Kontrollen haben gezeigt. daß nur bei einem Teil der 
Fälle mit präoperativ schwerer pulmonaler Hypertension der Druck absinkt (Tsuji u.M.). 


Ventrikelseptumdefekt: Für die Prognose und Operationsindikation ist es wichtig, den Widerstand im 
kleinen Kreislauf zu kennen und, vor allem bei erhöhtem RV-Druck, kombinierte Anomalien, beson- 
ders eine PST oder einen DB, nicht zu übersehen. Oft wird der VSD schon im 1. Lebensjahr entdeckt, 
bei kleineren Defekten am Geräusch, bei größeren wegen Beschwerden oder Herzinsuffizienz (besonders 
in den ersten 6 Monaten, Morgan u. M.). Nach Keith u. M. fallen 60%, der Todesfälle an VSD in das 
1., weitere 20—30% in das 2.—3. Lebensjahr. Mehr als ein Drittel der VSD mit Symptomen starben 
im 1. Lebensjahr. Nach Kaplan u. M. kam es bei 17% aller VSD in den ersten 2 Jahren zum Exitus, 
vor allem im 1. Halbjahr, zwischen dem 3. und 16. Jahr nur bei Operation. Prognostisch ernst sind 
VSD-Fälle, die mit anderen Linksfehlern (DB, AST, AINS) kombiniert sind. Bei kleineren Ventrikel- 
septumdefekten wird der Verlauf von der Defektgröße, bei größeren vom Lungengefäßwiderstand 
bestimmt. Wie sich bei größeren Defekten der Pulmonalwiderstand im Säuglings- und frühen Klein- 
kindesalter verhalten wird, ist nicht sicher vorauszusehen (S. 29, 223). Ist die kritische Phase der ersten 
1—1!/; Jahre überwunden, so bessert sich der Zustand oft, weil entweder Veränderungen an den Lun- 
gengefäßen den Li-Re-Shunt bremsen oder seltener der Defekt sich relativ verkleinert oder verschließt 
(kleiner Defekt) bzw. eine infundibuläre PST sich ausbildet (Gasul, Lynfield, Soulie). Im Spiel- 
und Schulalter ist der Verlauf variabel. Meist zeigt sich jedoch zunächst keine oder nur eine geringe 
Progredienz (Scott u.M., Morgan u. M., Stanton u. M.). Mit Zunahme des Systemdruckes oder der 
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Defektgröße kann der Shunt größer werden und der Pulmonaldruck steigen. Mit der Erhöhung des 
Pulmonalgefäßwiderstandes, besonders im späteren Schulalter, nimmt der Shunt wieder ab; der 
VSD III kann in einen VSD III b übergehen. Nach der Pubertät oder spätestens im 3. Lebensjahr- 
zehnt verschlechtert sich meist der Zustand, da die Lungengefäßveränderungen zunehmen (sekundäre 
Pulmonalsklerose). Nur der VSD I mit kleineren Shuntvolumina zeigt keine Progredienz. 


Säuglinge mit einem VSDI fallen höchstens wegen rezidivierender pulmonaler Infekte, u. U. auch wegen eines 
leichten Entwicklungsrückstandes auf. Dagegen machen größere Defekte bald Beschwerden: Dyspnoe, Gewichtsstill- 
stand, Dystrophie, fieberhafte pulmonale Infekte mit Atelektasen (bes. Oberlappen). Durch mechanische Atem- 
behinderung und Widerstandserhöhung können selbst harmlose pulmonale Infekte eine gefährliche Herzinsuffizienz 
und Zyanose auslösen. Bei großen Defekten und Abfall des Lungengefäßwiderstandes kann das Shuntvolumen so 
groß werden, daß der Säugling an Herzinsuffizienz stirbt. Auch wenn der Widerstand hoch bleibt, kann es zur Herz- 
insuffizienz kommen. Nach Scott u. M. waren vier Fünftel der VSD-Fälle mit schweren Symptomen Säuglinge (ein 
Drittel Herzinsuffizienz, ein Drittel Entwieklungsverzögerung; häufige Pneumonien). Sinkt der Widerstand verzögert 
ab, verhindert er einen zu großen Shunt und damit die Herzinsuffizienz, und das Kind gedeiht. Ein gutes Maß für die 
Schwere des Zustandes sind im Säuglings- und frühen Kleinkindesalter Dyspnoe, Infektanfälligkeit und Wachstums- 
verzögerung. Bei Druckangleichung wird zunächst eine Abnahme der O,-Sättigung, später auch eine intermittierende 
Zyanose beobachtet. In der späteren Kindheit deuten folgende Zeichen auf den Übergang in ein Eisenmenger- 
Syndrom (VSD IIIb): Zunehmende Luftnot, permanente Zyanose, rasche Herzaktion, Abnahme der Geräusch- 
intensität, Herzgröße und peripheren Lungengefäßzeichnung, starke reine RVH-Zeichen bei überdrehtem Rechtstyp 
im EKG. Beweisend sind ein fixierter Lungengefäßwiderstand bei 100% O,-Aufnahme, das Fehlen eines Li-Re-Shun- 
tes und ein deutlicher Re-Li-Shunt unter Belastung. Auch der Eisenmenger-Komplex führt schließlich zur Herz- 
insuffizienz, zu Hämoptysen und Hirnabszessen. 


Die Operationsindikation ist beim VSD I noch umstritten. Für die Operation spricht lediglich die 
latente Gefahr der Endokarditis. Diese kommt bei allen VSD-Graden zusammen in weniger als 1%, vor 
(Kaplan u. M.). LVH-Zeichen im EKG, größere Shuntvolumina, rezidivierende pulmonale Infekte 
und eine Wachstumsverzögerung lassen eine Operation auch hier notwendig erscheinen, zumal vieler- 
orts die Operationsmortalität beim VSDI gering ist, sofern nach dem 2. Lebensjahr operiert wird. 
Nicht operierte Fälle sollten periodisch kontrolliert werden. Vor allem Säuglinge mit VSD müssen 
sorgfältig beobachtet werden. Ist das Herz groß, tritt der Tod oft in den ersten Lebensmonaten ein. 
Schon in den ersten Wochen zeigen sich Symptome (s. oben), bald auch ein Gewichtsstillstand. Dann 
sollte ein Banding (künstliche, dosierte Pulmonalstenose) ausgeführt werden, wodurch der Shunt 
gedrosselt, die linksseitige Volumenbelastung geringer wird und das Kind wieder gedeiht (Morrow 
u. M., Albert u. M.). Die Prognose ist danach für 3—5 Jahre gut. Dann entsteht das Bild eines leichten 
Fallot, und die definitive Operation ist indiziert. Pulmonale Infekte im Säuglingsalter bessern sich 
unter Digitalis und Antibiotica. Nach dem 12.—18. Monat reicht meist eine konservative Behandlung 
zunächst aus. In den ersten beiden Lebensjahren ist die Mortalität der totalen Korrektur (Prothese, 
Naht) hoch (25—40%). Sie sinkt nach dem 2. Jahr und nimmt in der 2. Dekade wieder zu (Cooley). 
Deshalb wird die Operation zwischen dem 3. und 10. Lebensjahr empfohlen. Nach dem 7. Jahr ist mit 
einem Anstieg des Pulmonaldruckes zu rechnen (Vince u.M., Schaede). Die Operationsmortalität 
ist bei hohem RV-Druck größer (maximal 20%). Sie liegt z. Z. durchschnittlich bei 5%, (Lillehei, 
Kirklin, Cooley). Bei großem Shunt, mittelgradiger pulmonaler Hypertension und LVH-Zeichen im 
EKG (VSD II) ist die Operation indiziert. Sie sollte erfolgen, bevor der Druck weiter steigt und sich 
irreversible Lungengefäßveränderungen einstellen. Nach DuShane sprechen beim VSD III folgende 
Momente für die Operation: großer Li-Re-Shunt, anamnestisch wiederholte respiratorische Infekte, 
Minderwuchs, Schwirren, lautes, langes Systolicum, diastolisches Inflow-Geräusch, großes Herz, bis 
zur Peripherie vermehrte Lungengefäßzeichnung, LVH-Zeichen im EKG bei RVH (sorgfältig suchen!). 
Katheterbefunde und Lungenbiopsie sind nicht immer verläßlich für die Indikation. Bei Kreuzshunt 
ist die Operation noch indiziert, wenn bei 100% O,-Beatmung der Li-Re-Shunt überwiegt, der Lungen- 
gefäßwiderstand also noch flexibel ist. Kontraindiziert ist sie bei permanenter Zyanose, fixiertem Wider- 
stand, vorwiegendem Re-Li-Shunt und Eisenmenger-Syndrom sowie bei isolierter RVH im EKG bei 
fehlender PST (Fyler u. M.). 

Wichtig ist die gleichzeitige Korrektur einer kombinierten AINS und MINS, da sich nach Verschluß des VSD diese 
Anomalien hämodynamisch schwerer auswirken und das Operationsresultat beeinträchtigen. Bei VSD + AINS kann 
auch transaortal vorgegangen werden (Hufnagel u.M.). Die AINS ist schwierig zu korrigieren (Randverkürzung, 
Patch, Klappenprothese, Ellis u. M.: Mortalität 10%). Multiple Defekte im muskulären Septum werden ebenfalls 
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gleichzeitig verschlossen. Der ventriculo-atriale Defekt wird vom rechten Vorhof aus angegangen. Ein gleichzeitiger 
offener DB ist leicht zu übersehen, da bei der pulmonalen Hypertension die diastolische Geräuschkomponente fehlt 
und der systolische Anteil im lauten VSD-Geräusch untergeht. Wird nur eine der beiden Anomalien operiert, so kann 
der Shunt durch die andere zunehmen, das Resultat also beeinträchtigt sein. Nur bei enger Querverbindung ist nicht 
damit zu rechnen. Über den VSD mit PST s. $. 276. Die Kombination eines VSD mit einem ASD schafft ähnlich wie 
der Canalis avec. eine hohe Volumenbelastung aller 4 Herzhöhlen und ist deshalb mit einer schlechten Prognose behaftet: 
Nach Keith überlebt ein großer Teil dieser Kinder das 5. Lebensjahr nicht. 


Wird der VSD nicht operiert, so muß bei operativen Eingriffen und Infekten eine Endokarditisprophylaxe durch- 
geführt werden. Je näher der Druck im re. Ventrikel dem Systemdruck kommt, um so mehr müssen Überanstrengungen 
vermieden werden. Postoperativ bilden sich Herzvergrößerung und elektrokardiographische Veränderungen inner- 
halb 1—2 Jahren zurück. Auch Erholung und klinische Besserung gehen langsam voran, weshalb eine längere Scho- 
nung zu raten ist. Ein systolisches Geräusch kann bleiben. Es entsteht an der Verschlußprothese oder in der dilatierten 
Pulmonalarterie, weist also nicht unbedingt auf ein VSD-Rezidiv hin. Mit diesem ist in 4—7% zu rechnen. Ein Schwir- 
ren spricht für ein Rezidiv. In über 80% d.F. ist das Resultat gut (kompletter Verschluß), in 10% kann ein leichter 
Li-Re-Shunt bestehen bleiben (Lillehei). Postoperativ geht der Druck im rechten Ventrikel oft auf normale oder an- 
nähernd normale Werte zurück. Wenn präoperativ im EKG LVH-Zeichen vorhanden waren, fällt der Druck post- 
operativ fast immer auf 60% und weniger des Ausgangswertes ab (DuShane u. M.). Bei reinen RVH-Zeichen vor der 
Operation bleibt der Druckabfall aus oder ist geringer. Prognostisch ungünstig ist ein totaler AV-Block (Verletzung 
des Hissschen Bündels). Nach Banding-Operation sah man ein Verschwinden der Mediahypertrophie. Es ließen sich 
dadurch wohl auch schwerere Lungengefäßveränderungen verhüten (Dammann). Die definitive Antwort des Pul- 
monalgefäßbettes auf die operative Korrektur wird man erst nach Jahren oder Dekaden sicher beurteilen können. 


Canalis atrioventricularis communis: Der Canalis hat eine schlechte Prognose. Zwei Drittel der Fälle 
sterben im 1. Lebensjahr, der Rest meist vor dem 5. Jahr an Herzinsuffizienz und schweren Infekten 
der Atemwege (mittleres Todesalter 4-5 Monate [Manion]). Schon in den ersten Lebensmonaten 
machen sich schwere klinische Symptome wie Dyspnoe, Tachykardie, Lebervergrößerung und Dystro- 
phie bemerkbar. Im terminalen Stadium kommt eine Zyanose hinzu. Relativ häufig handelt es sich um 
Kinder mit Mongolismus. Je kleiner der VSD und je niedriger infolgedessen der Druck im rechten 
Ventrikel ist, um so besser ist die Prognose, d.h. sie nähert sich der des ASD I®. Da die Anomalie zu 
progressiver Herzvergrößerung und früh zum Tode führt, ist die Operationsindikation mit der Diagnose- 
stellung gegeben. Die Operation des komplexen Fehlers ist schwierig, dauert lange und hat ein großes 
Risiko. Die Mortalität ist hoch (Dogliotti: etwa 50%, Scott u. M.: 64%). Wenn der Fall mehr einem 
ASD I° gleicht, kann die Operation wegen der relativ besseren Prognose aufgeschoben werden. 
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Abb. 134. B. B., 12/15 J., 57571. 


Rö: Beidseitig verbreitertes Herz (HLQ = 0,57) mit stark gerundetem Kammerbogen und verstrichener Taille (a), 
Herz in Taillenhöhe breit, Aortensegment links sichtbar. Am rechten oberen Wirbelsäulenschatten nur Cavaschatten 
erkennbar, darunter durch den Schatten des rechten Vorhofs Kontur des vergrößerten linken Vorhofs durchscheinend. 
Ösophagus in Vorhofhöhe komprimiert. Lungengefäßzeichnung stark, aber ungleichmäßig vermehrt: Linkes Unter- 
feld auffallend hell. Auf dem Seitenbild (b) kugelige Herzform mit großem Tiefendurchmesser und breitem Kontakt 
mit vorderer Thoraxwand. Vorderer Zwerchfellwinkel frei, Retrokardialraum eng. Im SRD (ce) Herzschatten bds. ver- 
breiter! rk gerundeter Kammerbogen reicht fast bis zur Thoraxwand bei freiem Thorax-Zwerchfellwinkel; Taille 
teilweise durch große Pulmonalis verschattet; Retrokard ausgefüllt, Ösophagus durch großen linken Vorhof nach hinten 
verdrängt. Im SLD (d) überragt linker Ventrikel die Wirbe le, darüber steiler Bogen des vergrößerten linken 
Vorhofs. Rechte Kontur etwas ausgebuchtet, was auf zusätzliche Rechtsbelastung schließen läßt. Ösophagus auf- 


fallend gerade verlaufend, vor allem im mittleren Bereich. D: Vergrößerte linke Herzhöhlen + vermehrte Lungen- 
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Zu Abb. 134 


durchblutung — Volumenbelastung links durch Links-Rechts-Shunt, zusätzliche Rechtsbelastung wahrscheinlich 
(sekundäre Pulmonalveränderungen), Rotation im GUZS (Rundung der Spitze). Im AKG (e) Trabekelhypertrophie 
im großen rechten Ventrikel, der durch den vergrößerten linken gehoben erscheint (untere Herzkontur!). Vorhof- 
Ventrikelgrenze eher nach rechts verlagert (Rotation im GUZS). Rechte Lunge ungleichmäßig durchblutet, verzögerte 
Füllung des linken Unterfeldes; diffuses Verdünnungsphänomen in Pulmonalstamm und Hauptästen. Im seitlichen 
Lävogramm (f) vergrößerter linker Ventrikel, der mit der Spitze weit nach vorne reicht und den rechten anhebt 
(Kippung um die Transversalachse). Septumhypertrophie. Spätfüllung des Pulmonalstammes bis zur Klappenebene 
(obere Katheterschleife). 

EKG: EA: ÄQRS + 90°. P 0,08—0,09”, PR-Segment 0,03”, P zweigipflig (und breite flach-negative Nachwelle in V,). 
BWA:R, = 1,5 mV (obere Altersnorm), S, = 2mV,R, + 5, = 3,5 mV. R, = 2,4 mV. S, = 1,2mV,R, + S, = 
3,6 mV. D: Vorhofbelastung links, diskrete linksventrikuläre Belastung (R, + $,). Verdacht auf zusätzliche Rechts- 
belastung. 


PKG: Systolo-diastolisches Crescendo-Deerescendo-Geräusch mit Maximum am II. Ton, der im Geräusch fast unter- 
geht. Beginn kurz nach I. Ton. Diastolische Komponente von auffallend kleiner Amplitude. 

DD: Röntgenologisch beträchtliche Volumenbelastung links (im EKG nicht so ausgeprägt). Typisch lokalisiertes 
Ductus-Botalli-Geräusch. Für eine zusätzliche Rechtsbelastung sprechen die Lungengefäßzeichnung, die seitliche 
Herzform, EKG (tiefe S-Zacken links präkordial) und PKG (sehr kleine diastolische Geräuschkomponente). 


Diagnose: Offener Ductus Botalli II (RV 55/0, PA 55/25, Aorta 130/60 mm Hg, Minutenvolumen re/li = 3,0). 
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Abb. 135. Z. B., 5 J., 1637 (B). 

Rö: Herz nach links bis fast zur Thoraxwand verbreitert (HLQ = 0,60) mit gesenktem Spitzenbereich (a), Taille ver- 
strichen, Pulmonalsegment flach prominierend, Aortensegment stark nach links ausladend. Rechter oberer Wirbel- 
säulenrand entblößt. Unterhalb vom rechten Hilus linker Vorhof bogig vorspringend. Lungengefäßzeichnung bis zur 
Peripherie stark vermehrt. Auf dem Seitenbild (b) Herz in der Tiefendimension verbreitert, voussure cardiaque, Öso- 
phagus durch den vergrößerten linken Vorhof nach hinten verdrängt und komprimiert. D: Vorhof- und Ventrikel- 
vergrößerung links. Wahrscheinliche Aortendilatation bei großem Herzen und Links-Rechts-Shunt sprechen für offenen 
DB und gegen VSD. 

EKG: EA: ÄQRS + 96°, P breit, zweigipflig (in V, negative Nachwelle), PR-Segment kurz (Vorhofbelastung links). 
BWA: Sehr großes R, und R, (5 mV), tiefes $, (2 mV), riesige, spitze T-Wellen links, q in V,, V, bis 0,25 mV, UZ in 
V,. D: Typische Volumenbelastung links, Rechtstyp (ohne Zeichen einer RVH). 

PKG: Systolisch-diastolisches Geräusch mit endsystolischem Maximum (Maschinengeräusch). Einheitlicher, nicht 
akzentuierter 2. Ton. 

DD: Nach Röntgenbild, Geräusch und EKG offener Ductus Botalli mit großem Shunt. Der Rechtstyp im EKG und 
fehlende Zeichen einer Rotation im GUZS (Aorta am rechten Wirbelsäulenrand nicht sichtbar) könnten Hinweis auf 
eine gewisse Widerstandserhöhung rechts sein: DB I-II. 

Diagnose: Offener Ductus Botalli II (RV 45/0, PA 45/30, Aorta 105/50 mm Hg. Ausschließlicher Links-Rechts-Shunt). 
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Abb. 136. B. A., 9 J., 61279. 

Rö: Nach rechts und links verbreitertes, birnenförmiges 
Herz (HLQ = 0,60), Taille durch auffallend stark vorsprin- 
gendes Pulmonalsegment ausgefüllt, Aortenknopf deutlich 
(a). Zentrale Pulmonalgefäße stark erweitert, Peripherie 


&.\, (4 Imspirlum) \, 


hell. D: Pulmonalhypertension bzw. -sklerose bei Vitium mit primärem Links-Rechts-Shunt (VSD—DB—ASD). 
AKG: Dextrogramm (b): Vergrößerter RV mit Rotation im UZS (steiles Infundibulum), lateral noch Sichel des linken 
Ventrikels. Von der Pulmonalis aus schwache systolische Füllung eines breiten Ductus Botalli und der Aorta dese. 
(Diastolisch diffuses Verdünnungsphänomen in den Pulmonalishauptästen, also Kreuzshunt.) 

EKG: EA: ÄQRS + 88°; P auf 0,10” verbreitert, in II zweigipflig, P/PR = 2,5 (Vorhofbelastung links), ÄT konkor- 
dant. BWA (beachte kleine Eichung!): ÜZ in V,.qin V,, V, (keine Rotation). R, = 2,0 mV, 8, = 1,5 mV,R, +8, = 
3,5 mV: R, = 7mV, R, = 4,5mV, q; — 0,4mV (Linksbelastung). R, = 2,6 mV, $, = 0,7 mV; oUP in V, = 0,035”, 
Diff. V,—V, = 0,00” (RVH). D: Vorhofbelastung links, kombinierte Ventrikelhypertrophie, keine Rotation. 

PKG: Akzent. einheitl. II. Ton, III. Ton, leises protomesosystolisches und ganz kurzes protodiastolisches Geräusch. 
DD (keine Zyanose): Röntgenologisch VSD, DB oder ASD mit pulmonaler Hypertension. Komb. VH im EKG läßt 
ASD ausschließen. Einheitlicher, akzentuierter II. Ton und EKG zu VSD III oder DB IH passend. Nur minimales 
systolisches Geräusch über dem Pulmonalostium spricht eher gegen VSD III und für DB IT. 


Diagnose: Offener Duetus Botalli III (Druckangleich, Kreuzshunt, hoch einmündender DB). 


16 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 137. 8. M., 44/,, J., 3046/61 (8). 


Rö: Herz wenig nach rechts verbreitert (HLQ — 0,53) mit flach gerundetem Kammerbogen und weit nach oben rei- 
chendem, den infraklavikulären Raum ausfüllendem Pulmonalsegment (a). Rechter oberer Wirbelsäulenrand frei. 
Großer, ausladender und weit nach kranial reichender Bogen des rechten Vorhofs. Zentrale Pulmonalgefäße noch 
etwas erweitert, Peripherie hell. Im SLD (b) überragt der linke Ventrikel die Wirbelsäule wenig (geringe Drehung des 
Pat.), rechter Bogen verlängert und etwas vermehrt ausladend. Im SRD (e) Herz kaum nach links verbreitert, Kam- 
merbogen stark gerundet, Pulmonalis vorspringend. Retrokard ganz ausgefüllt (Pat. wenig gedreht). D: Rechts- 
belastung mit Pulmonalisprominenz und zentral vermehrter Lungendurehblutung. 
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Zu Abb. 137 


EKG: EA: ÄQRS anfangs + 40°, später —120°. P 0,07”, PR 0,06”, P in II spitz-symmetrisch (in V, nur positiv): 
P dextrocardiale. BWA: Kein hohes R,, R/S-Relation in V, = 1,0 (zu klein), RsR’s’ in V, mit übernormaler R/S- 
Relation. ÜZ in V,. gerstin V, (Rotation im UZS).D: P dextrocardiale, RVH und Rechtsdilatation, Rotation im UZS. 


PKG: II. Ton pathologisch einheitlich und akzentuiert. Protomesosystolisches Spindelgeräusch mit frihem Maximum. 
Kurzes, nicht mit dem II. Ton einsetzendes protodiastolisches Geräusch. 


DD (klinisch keine Ruhezyanose): Vitium mit Rechtsbelastung, leichter Rechtsdilatation und Rotation im UZS. 
Wenn ein Links-Rechts-Shunt vorhanden wäre, so müßte er wegen der nahezu normalen Herzgroße und der fehlenden 
Linksbelastungszeichen im EKG klein sein. Zentral vermehrte Lungengefäßzeichnung spricht für sekundäre pulmo- 
nale Hypertension: VSD, DB, ASD (Reihenfolge nach abnehmender Wahrscheinlichkeit in diesem Alter). ASD nach 
PKG (einheitlicher II. Ton, systol. Spindelgeräusch) unwahrscheinlich. PKG mit VSD IH oder DB III vereinbar. 
Die hohe Geräuschlokalisation spricht für DB III. 


Diagnose: Offener Ductus Botalli III (RV 80/0, PA 80/50 mm Hg [Druckangleichung an Aorta], kein Shunt nach- 
weisbar). 


16* 
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Abb. 138. L. D., 7°/12 J., 60412. 
Rö: Herz stark nach links verbreitert (HLQ = 0,60) mit 
gerundetem Kammerbogen (a). Taille durch ektatische A. pul- 
monalis ausgefüllt, die in großem Bogen vorspringt. Rechter 
oberer Wirbelsäulenrand frei, kleiner rechter Vorhofbogen. 
Hilus betont, zentrale Lungengefäßzeichnung sehr vermehrt, 
Peripherie hell. AKG (b, c): Linker Ventrikel und Aorta ge- 
füllt. Schwächere Füllung des linken Vorhofs (Reflux) und der 
rechten Herzhöhlen (durch Links-Rechts-Shunt über einen 
ASD)sowiederA.pulmonalis. Systolischer Verdünnungseffekt 
an der Aorta desc. im Bereich der Einmündungsstelle eines 
offenen DB (Rechts-Links-Shunt). Der normal große linke 
Ventrikel ist durch den stark erweiterten rechten (Volumen- 
+ Druckbelastung) nach hinten und oben gehoben (Kip- 
pung der Herzspitze um die Transversalachse nach hinten 
oben), ferner Rotation des Herzens im UZS (rechter Ven- 
trikel im Spitzenbereich randständig, Aortenbogen a.p. fast 
orthograd getroffen). D: Starke rechtsseitige Druck- und 
Volumenbelastung mit Verdrängung eines normal großen 
linken Ventrikels nach dorsal und oben (vgl. Abb. 139 mit 
entgegengesetzter Kippung). 

EKG (s. S. 246): EA: ÄQRS + 125° (frühe Vektoren links- 
typisch), ST und T diskordant. PQ-Zeit 0,17” (AV-Block 
1. Grad: P auf 0,12” verbreitert, P/PR > 2,0. BWA: Breite 
negative Nachwelle von P in V,,.. Pin V;,; flach ansteigend, 
breit, zweigipflig (beachte kleine Eichung!): P cardiale oder 
sinistrocardiale. ÜZ umgekehrt, kein q links: starke Rotation 
im UZS. rsR’-Typ in V, mit R’ von 2mV, starke Rechtsver- 
spätung, sehr tiefes S, (4,4mV): starke RVH und Rechtsdilatation. Außerdem trotz umgekehrter ÜZ große R-Zacken 
links (R, = 3mV, R, = 2,5 mV): also kombinierte Hypertrophie mit überwiegender RVH. 

PKG: II. Ton gespalten um 0,02”, P, stark akzentuiert (auch über Spitze!). Frühsystolischer Click (Pulmonalis- 
dilatation!). Minimes spätsystolisches Geräusch. 

DD (keine Ruhezyanose): Vitium mit vorwiegendem Links-Rechts-Shunt im Stadium ausgeprägter pulmonaler Hyper- 
tension (EKG!): VSD II, DB III, ASD III, Truneus a.c. Letzterer wegen fehlender Zyanose und des vorliegenden 
Röntgenbildes auszuschließen. Die beidseitige, überwiegend rechtsseitige Belastung weist auf VSD III oder DB III 
bzw. auf Kombination mit einer anderen Anomalie mit Rechtsbelastung. Gegen VSD II spricht die Spaltung des 
II. Tones; es wäre auch eher noch ein kurzes, leises systol. Geräusch zu erwarten. Zu DB IIT paßt die geringe Spaltung 
des II. Tones, die RVH + LVH ist dagegen nur durch eine zusätzliche Anomalie zu erklären. 
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Diagnose: Vorhofseptumdefekt (Seeundumtyp) + offener Ductus Botalli (Katheter: Massiver Links-Rechts-Shunt auf 
Vorhofniveau, Kreuzshunt bzw. vorwiegender Rechts-Links-Shunt am Ductus Botalli, Druckangleichung im großen 
und kleinen Kreislauf). Intra operationem (Prof. M. Grob, Zürich): Bei probeweisem Abklemmen des Ductus Druck- 
anstieg in A. pulmonalis über Systemdruck; nach Verschluß des ASD bei probeweisem Abklemmen konstantbleiben- 
der Pulmonaldruck, deshalb Ligatur des Duetus. 


14 


Abb. 139. 8. A., 4/5 J., 59753. 


Rö: Nach links verbreitertes Herz (HLQ = 0,58); einheitliche, 
flachbogige linke Kontur, bis zum Aortensegment reichend; 
hohe kleine Bucht (a). Rechter Vorhofbogen verlängert, im 
oberen Abschnitt linker Vorhofschatten durchscheinend. Lun- 
gengefäßzeichnung bis in die Peripherie deutlich vermehrt. 
Im AKG (b, ce) rechter Ventrikel links randständig, Infundi- 
bulum von links unten nach rechts oben verlaufend, Kerbe am 
Pulmonalisscheitel (Verdünnungsphänomen infolge Lin] 
Rechts-Shunt über DB), periphere Pulmonalstenose am rech- 
ten Hauptast (zusätzliche Pulmonalklappenstenose auf dem 
nicht wiedergegebenen Seitenbild erkennbar). Rechter Ven- 
trikel durch den vergrößerten linken gehoben (starke Volu- 
menbelastung durch offenen DB), Hebung auch im seitlichen 
Lävogramm erkennbar (Pfeil markiert untere Grenze des 
rechten Ventrikels): Kippung um die Transversalachse mit 
Hebung der Spitze nach vorne oben durch linksseitige Volu- 
menbelastung, die in dieser Hinsicht über die rechtsseitige 
Druckbelastung dominiert. Der druckbelastete, vergrößerte 
rechte Ventrikel reicht jedoch bis zum Herzrand. D: Starke 
linksseitige Volumenbelastung mit Verdrängung des druck- 
belasteten rechten Ventrikels nach oben (vgl. Abb. 138 mit 
entgegengesetzter Kippung). 

EKG (s. 8.246): EA: ÄQRS + 120° (anfangs linkstypisch, 
breite Schleife), ÄT diskordant, P 0,09” (verlängert), P/PR 
normal. BWA (beachte kleine Eichung!): In V, negative Nachwelle von P, rR’-Typ mit R’ von 2mV, oUP in 
V, = 0,06”, Diff. V—V,; = +0,04”, 8, — 2,2 mV und breit (RVH + Rechtsdilatation). ÜZ V,—V,, q in V,, Vz. 
Trotz Rechtsbelastung sind R, (3,5 mV) und $S, (4mV) stark überhöht, was zusammen mit den hohen T-Wellen 
linkspräkordial (1,5—2,0 mV) und der P-Form auch eine Linksbelastung vom Volumentyp annehmen läßt. 


PKG: Systolo-diastolisches Geräusch über der Spitze und im I. ICR links. Im I. ICR beide Komponenten deutlicher. 
An dem kontinuierlichen Geräusch fällt als atypisch für DB auf, daß es sofort nach dem I. Ton beginnt und ein frühes 
Maximum in Systolenmitte hat. A, im Vergleich zum I. Ton laut (s. Spitze), P, in den hohen Frequenzen von geringer 
Amplitude, stark verspätet (0,06 nach A,) einfallend (s. niedere Frequenz im I. ICR links). Verspätung und Ab- 
schwächung von P, sowie früher Beginn und Form des systolo-diastolischen Geräusches lassen an eine Pulmonal- 
stenose mit offenem DB denken. 
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DD: Zu Pulmonal- 
stenose passen PKG 
und Rechtsbelastung 
im EKG. Das kontinuier- 
liche _ systolo-diastolische 
Geräusch, die zusätzliche 
Linksbelastung (Röntgen, 
' EKG) und die starke Ver- 
mehrung der Lungengefäß- 
zeichnung durch Links- 
Rechts-Shunt sind durch 
einen kombinierten offenen 
DB erklärt. Durch eine 
periphere Pulmonalstenose 
wäre wohl ein kontinuierli- 
ches Geräusch, nicht aber 
die Linksbelastung erklärt. 


Diagnose:  Pulmonalklap- 
penstenose (+ leichte, nach 
Druckkurve hämodyna- 
misch nicht wirksame peri- 
phere Pulmonalstenose) + 
offener Ductus Botalli I. 
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Abb. 140. K. F., 19), J., 66795. 


Rö: Herz bds. leicht verbreitert, HLQ = 0,58, Spitze gehoben (a), Taille verstrichen. Großes Vorhofsegment rechts 
mit Doppelbogen (großer li. Vorhof). Aortogramm: Von der Aorta abdominalis füllt sich ein breites, zum re. Herz- 
Zwerchfell-Winkel und RA ziehendes art. Gefäß. Seitlich (b): !/, Sek. später re. Vorhof deutlich, re. Ventrikel und 
A. pulmonalis schwächer gefüllt. Großer Tiefendurchmesser des Herzens und abrupter Kaliberabfall der Aorta nach 
Abgang des abnormen Gefäßes, was auf großen Shunt weist. 

EKG: EA: ÄQRS + 17°, Pı = 0,10” (neg. Nachwelle in V,), P/PR = 3 
oUP, = 0,035”, Diff. = — 0,017”. R, 2,3 mV, R, 2,5 mV, S, 0,7 mV, 8, 
q in V,—V,. D: P-sinistrocardiale, LVH. 

PKG: Parakardial re: kontinuierliches Geräusch mit endsystolischem Anschwellen. Pu: leises syst. Geräusch, 2. Ton 
0,03’ gespalten, normal akzentuiert. 


5. BWA: Vektor im UZS, oUP, = 0,02”, 
‚3 mV, q, 0,3 mV. Kein IRSB. ÜZ in V,, 


DD: Hebung der Herzspitze weist auf Rechtsbelastung, im EKG jedoch keine rechtsseitige Druck- oder Volumen- 
belastung, sondern Linksbelastung. Kontinuierliches Geräusch über re. Lungenbasis auf art.-venöses Lungenaneu- 
rysma verdächtig, röntgenologisch aber kein Anhalt. Geräuschlokalisation spricht gegen Koronarfistel und für art.- 
venöse Fistel im Leberbereich. 

Diagnose: Arterio-artrialer Kurzschluß (abnormes art. Abdominalgefäß mit Mündung in re. Vorhof) (Kath.: Dilata- 
tion der re. Herzhöhlen, leichte Rotation im UZS [Septumverlagerung nach li.], normale Druckwerte re. Arterio- 
venöser Kurzschluß etwa 50% des Großkreislauf-Minutenvolumens). 
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Abb. 141. 
A. S., 2 —15 J., 1518 (B). 


4 Monate (a): Herz beiderseits 
verbreitert, vorspringendes Pulmonal- 
segment, verbreiterter Cava-superior- 
Schatten. Teils fleckige, teils schleie- 
rige Verschattung der Mittel- und 
Unterfelder. Lungengefäßzeichnung 
vermehrt: Azyanotisches Vitium mit 
Links-Rechts- Shunt, bronchopneu- 
monische Herde bzw. Lungenstauung 
und Rechtsinsuffizienz. 4/, Monate 
(b): Nach Heilung der Pneumonie und 
Rückgang der Lungenstauung Herz 
noch stärker nach beiden Seiten ver- 
größert, ballonförmig,. Taille verstri- 
chen. Rechter Vorhofbogen weit aus- 
ladend und weit nach oben reichend. 
5 Monate (ce): Rückgang der Herzver- 
größerung, charakteristischere Kon- 
figuration, stark vermehrte Lungen- 
gefäßzeichnung. 


EKG: Linkstyp, linksseitige Volumen- 
belastung (Vorhofbelastung links, 
4; = 0,4 mV), keine Rechtsbelastung, 
keine Rotationszeichen (ÜZ V,—V,). 


PKG: Typisches VSD-Geräusch. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt beim 
Säugling mit Pneumonie und Herz- 
insuffizienz. 
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Abb. 142. K. T., 21/1, J., 56198. 


Rö: Herz leicht nach links verbreitert (HLQ = 0,57) mit stark gerundetem Kammerbogen sowie tiefer und enger 
Taille (a). Stark prominentes und nach oben verlängertes Pulmonalsegment, das die Aorta verdeckt. Am rechten 
Gefäßbandrand Aorta asc. etwas sichtbar, darunter leichte Ausbuchtung des vergrößerten linken Vorhofs, kaudal 
rechter Vorhof randbildend. Lungendurchblutung stark und bis zur Peripherie vermehrt. Im SLD (c) Bild der Links- 
belastung und Rechtsrotation: Linker Ventrikel überragt bauchig die Wirbel le, seine Kontur geht nach oben fast 
geradlinig in die des linken Vorhofs über. Rechte Kontur fällt steil ab, was Folge einer Rotation im GUZS ist und 
auf ein Überwiegen der Linksbelastung deutet. Eine Bucht fehlt, da Aorta asc. infolge Rechtsrotation rechts rand- 
bildend ist (vgl. b). Im SRD (d) ist das Herz beidseits verbreitert, Kammerbogen reicht bis fast an die linke Thorax- 
begrenzung, Taille erhalten, kranial stark dilatierte Pulmonalis. Retrokard durch vergrößerten linken Vorhof aus- 
gefüllt. Ösophagus leicht eingedellt. AKG: Im Lävogramm (b) Vergrößerung der linken Herzhöhlen, Spätfüllung der 
Pulmonalis. Kleine Aorta, große Pulmonalis. Aortenbogen infolge Rotation im GUZS offen. 


DD: Starke Volumenbelastung links durch großen Links-Rechts-Shunt, Taille erhalten, Rotation im GUZS. Infundi- 
bulum steil verlaufend, Pulmonalis stark dilatiert. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt II (RV 70/0, PA 70/20 mm Hg, Minutenvolumen rechts/links = 2 
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Abb. 143. B. L., 5/,; und 17/1, J., 57706. 


Rö: 5 Monate (a, b): Herz beidseits verbreitert (HLQ = 0,59) mit stark gerundetem Kammerbogen (a); Taille er- 
halten, aber durch dilatierte und nach kranial verlängerte Pulmonalis eingeengt. Am rechten Herzrand vergrößerter 
linker Vorhof leicht prominent und durch Schatten des rechten Vorhofs durehscheinend. Ösophagus (Skizze) nach 
rechts verlagert und von links eingedellt. Kräftiger, fleckiger Hilus, Lungengefäßzeichnung bis weit in die Peripherie 
vermehrt. D: Linksseitige Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt. Steiles Infundibulum, Verdacht auf zusätz- 
liche Rechtsbelastung. AKG: (b): Im Lävogramm große linke Herzhöhlen, Sp: lung der ektatischen A. pulmonalis. 
Klecksige, stark erweiterte zentrale Gefäßäste, relativ weite Aorta asc.— 1”/,, I. (c,d): Weitere Größenzunahme des 
Herzens und veränderte Konfiguration (HLQ = 0,68) (c), verstrichene Herztaille (Zunahme der Vergrößerung des 
rechten Ventrikels und linken Vorhofs), in der die dilatierte Pulmonalis verschwindet und nur noch leicht prominiert. 
Am rechten Wirbelsäulenrand nur noch Cavaschatten, Aorta nicht mehr sichtbar; linker Vorhofschatten überragt 
buckelig den etwas nach links verlagerten rechten Vorhof. Im seitlichen Ösophagogramm (d) starke Impression und 
Verdrängung des Ösophagus nach hinten durch den vergrößerten linken Vorhof. 


EKG: (5 Monate) EA: ÄQRS —8° (Schleife breit, dreht im GUZS), T diskordant, P cardiale (überhöht auf 0,3 mV, 
Dauer 0,09”, breite negative Nachwelle in V,). BWA: rsR’ in V,, R,’ = 3,2 mV, diskordante T-Wellen rechts (RVH 
und Rechtsdilatation). Trotz RVH tiefes q, (0,85 mV), R, = 3,2 mV, T links nicht überhöht. Frontaler Vektorverlauf, 
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Linkstyp, Vorhofbelastung 
links weisen auf linkssei- 
tige Volumenbelastung. D: 
Kombinierte Ventrikelhy- 
pertrophie und Vorhofbe- 
lastung. 


PKG: (1’/,s J.) Sofort mit 
dem I. Ton beginnendes 
holosystolisches Spindelge- 
räusch mit Maximum vor 
Systolenmitte, in der 2. 
Systolenhälfte geringere In- 
tensität. Stark akzentuier- 
ter, einheitlicher II. Ton. 
Frühsystolischer Click (Pul- 
monaldehnungston). 


DD: Starkelinksseitige Volu- 
menbelastung durch Links- 
Rechts-Shunt (klinisch keine 
Zyanose). Röntgenbild und 
EKG weisen auch auf zu- 
sätzliche pulmonale Hyper- 
tension und Rechtsdilatation (EKG). PKG typisch für VSD III. Nach röntgenologischem Verlauf zunehmende Rechts- 
belastung. Beginnende Herzinsuffizienz. 


Zu Abb. 143 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt II (evtl. vom Canalis-Typ. PA 75/30, RV 75/0, Ao 96/60, Min. Volumen re./li. = 2,7). 


Abb. 144. K. E., 1°/j5 J., 53636. 

Rö: Stark nach beiden Seiten verbreitertes, eiförmiges Herz mit gesenktem Spitzenbereich, HLQ = 0,61 (a). Ver- 
strichene Taille mit leicht prominentem Pulmonalsegment und kurzem Aortensegment. Rechter oberer Wirbelsäulen- 
rand frei. Starke Vorhofprominenz rechts mit durchscheinendem, großem linkem Vorhof (Doppelkontur). Lungengefäß- 
zeichnung stark vermehrt. Im seitlichen Lävogramm (b) Shunt über einen hohen VSD direkt ins Infundibulum. 
Beachte auch den relativ großen, vorne liegenden rechten Ventrikel. 

DD: Eiform des Herzens, Vergrößerung beider Kammern und Vorhöfe erinnern an Transposition, die aber wegen des 
deutlichen Pulmonalsegmentes und fehlender Zyanose ausgeschlossen ist. Daß die Aorta asc. in (a) nicht sichtbar ist, 
ist durch Kaliberminderung infolge großem Links-Rechts-Shunt und durch Rotation im UZS infolge zusätzlicher 
Rechtsbelastung zu erklären. VSD II—II wahrscheinlich. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt II—IH. 


252 Abnorme beidseitige Belastungen 


Abb. 145. 8. F., 19/1, J., 75353 (B). 


Rö: Stark vergrößertes Herz (a), nach links fast bis 
zur Thoraxwand reichend (HLQ = 0,61). Kammer- 
bogen verlängert und weit nach kranial reichend, In- 
fundibulum und Pulmonalisbereich verbreitert, Taillen- 
gegend prominent. Aorta asc. nicht sichtbar. Lungen- 
durchblutung zentral stark vermehrt, Peripherie hell. 
Ösophagus in weitem Bogen nach rechts verlagert. Der 
Ösophagus ist auf dem schrägrechten Bild (b) (Dreh- 
winkel etwa 60°) weniger verlagert als auf dem seit- 
lichen Bild (ce), was Folge seines Ausweichens nach 
rechts ist. D: Starke Linksbelastung infolge Links- 
Rechts-Shunt mit zusätzlicher Rechtsbelastung (helle 
periphere Lungenfelder). Kleine Aorta. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt III (LV 65/5, RV 50/2, 
PA 45/17 mm Hg. Kreuzshunt auf Ventrikelstufe: 
Links-Rechts-Shunt 1,7 l/min, Rechts-Links-Shunt 
1,2 1/min, Minutenvolumen rechts/links — 1,3). 


Abb. 146. J. T., 8 J., 55159. 


Rö: Herz nicht verbreitert (HLQ = 0,5), linker Kammerbogen relativ steil abfallend, Steilstellung des Herzens (a). 
Ektatisches und nach oben verlängertes Pulmonalsegment springt stark vor. Rechter oberer Wirbelsäulenrand frei. 
Vorhofbogen im oberen Anteil vom prominenten linken Vorhof gebildet (spitzer Winkel). Hilusgefäße erweitert, 
Lungenperipherie auffallend hell. Im seitlichen Ösophagogramm (nicht wiedergegeben) deutliche Vorhofdelle und 
leichte dorsale Verdrängung. AKG (b): Im Lävogramm (direkte Linksfüllung) großer linker Ventrikel und durch 
Reflux sichtbarer linker Vorhof, gleichzeitige Pulmonalisfüllung. Kleine Aorta, große Pulmonalis. D: Volumen- 
belastung links durch Links-Rechts-Shunt mit pulmonaler Hypertension bzw. Sklerose. 
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EKG: EA: ÄQRS + 82°, späte Vektoren nach links und oben (Schleife im GUZS drehend), ÄT konkordant, Pır auf 
0,12” verbreitert mit kurzem PR-Segment und flach-, aber breitnegativer Nachwelle von P in V, (Vorhofbelastung 
links). BWA: Tiefes q in V,—V, (4 = 1,1mV), UÜZ in V,—V,,R, + 8, = 4,0 mV, beidseitige Verspätung (oUP links 
0,045”, rechts 0,035”), R, mit 2,1 mV ebenfalls stark überhöht. Kombinierte Ventrikelhypertrophie. 


PKG: Pathologisch einheitlicher und akzentuierter II. Ton. Holosystolisches Spindelgeräusch, Maximum vor Mitte 
der Systole, darauf rasch an Intensität verlierend. 


DD: Röntgenbild und EKG weisen auf linksseitige Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt und zusätzliche 
schwere pulmonale Hypertension: VSD oder DB II—II. Geräuschlokalisation spricht für VSD, PKG passend zu 
Stadium III. Das laute Geräusch und das EKG sprechen für einen noch deutlichen Links-Rechts-Shunt. 


Diagnose: VSD IH (RV 58/5, PA 58/30 mm Hg. Minutenvolumen rechts/links — 2,0, keine arterielle Untersättigung. 
Defektdurchmesser 10 x 15 mm). 
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Abb. 147. H. B., 10 Wochen bis 2?/,, J., 59591. 


Rö: 10 Wochen (a): Beidseits vergrößertes Säuglingsherz (HLQ = 0,63), Kammerbogen gerundet, Taille geradlinig; 
Pulmonalis vergrößert, weit nach kranial reichend, prominent. Rechter Wirbelsäulenrand frei, hohes Vorhofsegment 
(vergrößerter linker Vorhof), Lungengefäßzeichnung fleckig vermehrt bis zur Peripherie. 10 Monate (b): Herz bis zur 
linken Thoraxwand verbreitert (HLQ = 0,68), Gefäßband nicht abgrenzbar. Perihiläre schleierartige Verschattung 
mit fleckig vermehrter Gefäßzeichnung (Herzinsuffizienz mit Lungenödem, 2 Monate vorher Pneumonie!). Am rechten 
Vorhofbogen im obersten Abschnitt linker Vorhof differenzierbar, paravertebral breiter Cava-superior-Schatten. 
22/ja I. (<—f): Herz etwas kleiner (HLQ = 0,63). Am rechten Wirbelsäulenrand Aorta asc. nur wenig sichtbar, darun- 
ter linker Vorhofbogen. Lungengefäßzeichnung stark vermehrt, weite Gefäße bis zur Peripherie (c). Im SLD (e) Ver- 
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größerung beider Kammern und des linken Vorhofs. D: Volumenbelastung des linken Herzens durch Links-Rechts- 
Shunt. Der Verlauf läßt darauf schließen, daß eine zusätzliche Rechtsbelastung besteht. 


AKG: Im Dextrogramm (d) leichte Verlagerung des Infundibulum nach links mit erweiterten zentralen Pulmonalästen. 
In der Peripherie Gefäßabbrüche, Schlängelung, teilweise abnorme Streckung der Gefäße. Im Lävogramm (f) volumen- 
belasteter linker Ventrikel stark erweitert mit kranialer Schulter. Kleine Aorta, große Pulmonalis. 


EKG: EA: ÄQRS +12°, Schleife im GUZS, ÄT diskordant (Linksbelastung), P 0,08”, P/PR = 4,0 (Vorhofbelastung 
links). BWA: (Beachte Eichung!) Zeichen der LVH (Linkstyp, Vorhofbelastung links, R, = 4,5 mV, q, = 0,9 mV) und 
RVH (Rechtsverspätung und hohes R, von 3 mV). Rotation im UZS trotz Linksbelastung (ÜZ in V,, q in V,). 


PKG: Holosystolisches, relativ leises Geräusch mit noch physiologischer Spaltung des II. Tones von 0,025”. 


DD: Nach Röntgenbild und EKG linksseitige Volumenbelastung bei Links-Rechts-Shunt mit zusätzlicher Rechts- 
belastung. PKG typisch für VSD; nach Spaltung und geringer Akzentuation des 2. Tons VSD I—II:; nach Laut- 
stärke des Geräuschs eher VSD III; zusammen mit EKG: VSD II—IIH. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt IH (RV 95/0, PA 72/25 mn Hg, Minutenvolumen rechts/links = 2,4. Nach 4 Jahren 
RYV105/0, PA 30/3, Minutenvolumen rechts/links = 1,5; Entwicklung einer sekundären infundibulären Pulmonalstenose). 
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Abb. 148. P. R., 10 J., 56932. 


Rö: Herz stark nach links verbreitert (HLQ = 0,60), 
Taille verstrichen, Pulmonalis prominent (a). Rechter 
oberer Wirbelsäulenrand frei. Lungengefäßzeichnung 
stark vermehrt. AKG: Im Dextrogramm (b) rechter 
Ventrikel im infundibulären Teil randständig und durch 
den vergrößerten linken angehoben. Apikal Sichel des 
linken Ventrikels randbildend. Im seitlichen Lävogramm 
(ce) großer linker Ventrikel mit Shunt ins Infundibulum 
des rechten Ventrikels, Herzbuckel, keine Rotation des 
Herzens um die Sagittalachse, nur Kippung um die 
Transversalachse nach ventral (vgl. Abb. 139). D: Volu- 
menbelastung der linken Herzhöhlen mit rechtsseitiger 
Druckbelastung. 


EKG: (s. 8.255) EA: Achse anfangs rechtstypisch, später —70° (größter Vektor), ÄT diskordant; P auf 0,12” ver- 
breitert, PR nicht verkürzt, also P cardiale (beachte auch das spitze P rechts präkordial und das breite P links prä- 
kordial). BWA: ÜZ in V,, kein q in V,, eindeutige LVH (Linksverspätung von 0,05”, R, = 4,3 mV, 8, = 1mV, T links 
diskordant). Die Verlagerung der ÜZ nach links zusammen mit den rechtstypischen, frühen frontalen Vektoren und 
dem P cardiale sind ein Hinweis auf die kombinierte Ventrikelhypertrophie. 


PKG: Leicht gespaltener II. Ton, holosystolisches Spindelgeräusch, kurzes protodiastolisches Geräusch sofort nach 
dem II. Ton. Kurzes mesodiastolisches flow murmur über der Spitze (noch großer Shunt). 


DD: Nach dem PKG VSD III. Dazu passen die Herzkonfiguration und das diastolische Geräusch. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt III (RV 75/0, PA 75/10 mm Hg, Minutenvolumen rechts/links = 3,8). 
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Abb. 149. B. H., 5°/,, J., 52029. 


Rö: Herz stark nach links verbreitert, die Thoraxwand 
fast berührend (HLQ = 0,63) (a), Pulmonalbogen ekta- 
tisch aus einer leichten Taille vorspringend und nach 
oben verlängert. Rechter oberer Wirbelsäulenrand frei. 
Vorhofsegment unauffällig. Hili durch erweiterte Gefäße 
verdichtet, Gefäßzeichnung nach der Peripherie zu rasch 
abnehmend. AKG: Im Dextrogramm (b) rechter Ven- 
trikel links randständig und erweitert, Trabekel hyper- 
trophisch. Ballonartig erweiterter Pulmonalstamm mit 
verdickter Wand (Randschatten), intensive Frühfüllung 
der steil aufsteigenden Aorta asc. Im seitlichen Dextro- 
gramm (c) Erweiterung des rechten Ventrikels auch in 
der Tiefe, Eiform, Verlagerung der Spitze nach hinten 
oben, Septum fast tangential im Strahlengang, Rotation 
im UZS. Voussure. D: Belastung beider Ventrikel, Ro- 
tation im UZS, da Rechtsbelastung überwiegt. Pulmo- 
nale Hypertension, Verdichtung der Pulmonaliswand. 
Pulmonalgefäßsklerose wahrscheinlich. 


EKG: (s. $. 258) EA: Steiltyp, P cardiale, T konkordant. BWA: ÜZ in V,. kein q in V,, erst in V, (starke Rotation im 
UZS), rSR/-Typ rechts mit hohem R’ von 2,7 mV: RVH + Dilatation, gleichzeitig aber überhöhtes R, von 2,5 mV 
(LVH). D: Kombinierte VH mit Überwiegen der RVH. 


PKG: Eng gespaltener, akzentuierter II. Ton, frühsystolischer Click. Relativ leises, hochfrequentes holosystolisches 
Geräusch mit Maximum gegen Systolenmitte. Ganz kurzes, sofort mit dem II. Ton einsetzendes protodiastolisches 
Geräusch am Erb, nicht an der Spitze. 


DD: Kombinierte VH mit Überwiegen der RVH und Rechtsdilatation sowie starke Rotation um UZS. Zusammen 
mit dem Röntgenbild typisch für VSD III mit Kreuzshunt (Eisenmenger: VSD IIIb). PKG dafür charakteristisch: 
leiseres Systolicum, frühsystolischer Click, akzentuierter II. Ton, frühdiastolisches Geräusch über Erb. Tetralogie 
nach Röntgenbild (zentrale Lungendurchblutung) und EKG (LVH) auszuschließen. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt Ib (Eisenmenger-Komplex) (Herzkatheter: Druckangleich, Kreuzshunt. Zyanose). 


17 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 150. H.L., 14°/,5 J., 57420. 


Rö: Herz nicht vergrößert (a), nur weiter nach rechts 
reichend (HLQ = 0,51), Spitze gehoben, Taille nur ange- 
deutet, Pulmonalsegment steil. Gefäßband schmal, Aorta 
asc. rechts sichtbar, Vorhofsegment rechts vergrößert. 
Pulmonalishauptäste erweitert, nach der Peripherie zu 
nur noch einzelne großkalibrige Gefäße, Lungenfelder im 
ganzen auffallend hell. Kalkschatten im rechten Hilus 
(vernarbte Tbe). Im SLD (b) bedeckt der linke Ventrikel 
teilweise die Wirbelsäule, rechter Herzrand vermehrt aus- 
gebuchtet (Rechtsbelastung), Aorta asc. vorspringend. 
Im SRD (c) Herz nach links nicht verbreitert. Aorta 
ase. steil (Dextroposition ?), Retrokard supradiaphrag- 
mal ausgefüllt, Ösophagogramm ohne Zeichen einer Ver- 
größerung des linken Vorhofs. D: Rechtsseitige Druck- 
belastung mit verminderter peripherer Lungengefäß- 
zeichnung und Verdacht auf Dextroposition der Aorta. 


EKG: (nächste Seite) EA: ÄQRS +154°, P und PR- 
Segment normal, ST in III gesenkt. BWA: Rotation 
im UZS (ÜZ nach links verschoben, q nur in V,. V,) 
und starke RVH mit Rechtsdilatation (große R-Zacken 
rechts, Rechtsverspätung von 0,06” und T-Diskordanz 
rechts). Links präkordial R/S-Relation in V, < 1, 
R, < 1mV. Druckbelastung rechts (Systemdruck) mit 
subnormaler Belastung des linken Ventrikels (elektro- 
kardiographische Hypoplasie). 

PKG: II. Ton einheitlich und stark akzentuiert über Pulmonalis, angedeuteter frühsystolischer Click mit Einsetzen 


des eher leisen systolischen Geräusches: Pulmonalishypertonie mit -dilatation (schließt Fallot-Gruppe aus, paßt zu 
Eisenmenger). 


DD: Die Herzkonfiguration erinnert an Fallot. Das relativ kleine Herz (kleiner Shunt!) paßt aber auch zum Eisen- 
menger-Komplex, desgleichen EKG und PKG. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt IIIb (Eisenmenger-Komplex) (im rechten Ventrikel Systemdruck, Kreuzshunt mit 
dreimal größerem Rechts-Links-Shunt als Links-Rechts-Shunt). 
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Zu Abb. 150 


Abb. 151. 8. V., 5/,, J., 61993 (B). 


Rö: Herz nach beiden Seiten, vor allem nach 
links stark verbreitert. Kammerbogen gerundet, 
linkes Herzohr leicht vorspringend, Pulmonalis 
flach-bogig prominent. Beachte die enorm ver- 
mehrte zentrale Lungengefäßzeichnung und die 
helle Peripherie. Ösophagogramm durch den ver- 
größerten linken Vorhof nach rechts verlagert 
und eingebuchtet. Auf dem Seitenbild (nicht 
wiedergegeben) Herz in der Tiefendimension 
stark vergrößert, Retrokardialraum eingeengt, 
Ösophagus eingedellt und nach dorsal verlagert 
durch den vergrößerten linken Vorhof. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt IIT—IIb. 


Abb. 152b. G. G., 11/1 J. 


Canalis atrioventricularis communis mit Pulmo- 
nalstenose. (Ansicht von der rechten Herzseite): 
Typischer „endokardialer Cushion-Defekt‘ mit 
Fehlen des unteren Teiles des Vorhofseptums 
und des obersten Teiles des Ventrikelseptums. 
Anomalie der Trikuspidalklappe: kleines ven- 
trales Segel (links) mit dieken, kurzen Sehnen- 
fäden, die auch im unteren Defektbezirk anset- 
zen; das dorsale Segel (rechter Defektrand) setzt 
sich über den unteren Defektwulst ins Mitral- 
segel fort; zwischen dem septalen Segel (rechts 
vorne) und der dicken Myokardwand ist der Bin- 
gang in den Ausflußtrakt als Schlitz zu erken- 
nen. Am rechten oberen Rand sind das Infun- 
dibulum und das Pulmonalostium mit fusionier- 
tem, verengtem Klappenring sichtbar. Starke 
Myokardhypertrophie. Die Anomalie der Klap- 
pen, die auch die mitrale Seite betrifft, führt 
zur Schlußunfähigkeit und damit neben der 
Shuntbelastung zur zusätzlichen Belastung durch 
ein Pendelblut. 


Canalis atrioventricularis communis 261 


Abb. 152a. B. M., 5), J., 57047. 


Rö: Beidseits vergrößertes Herz (HLQ = 
0,60) mit gehobener Spitze und einheit- 
lichem linkem Konturbogen, der hoch an- 
setzt und im Taillenbereich leicht promi- 
nent ist. Stark vergrößerter, weit nach 
kranial reichender rechter Vorhofbogen. 
Lungengefäßzeichnung bis zur Peripherie 
stark vermehrt. 


EKG: EA und Goldberger-A: QRS-Schleife verläuft zuerst nach links (+ 4°), dann nach rechts oben (—170°). Große 
P-Wellen, in I zweigipflig, in II und III mehr spitz (in V,, V, auch breite negative Nachwelle), AV-Block 1. Grades 
(PQ 0,20”): P cardiale. BWA: oUP in V, = 0,05”, Diff. oUP V,—oUP V,; = + 0,012”. Großes R, von 2,5 mV bei 
gleichzeitig relativ hoher R-Zacke links präkordial (2,2 mV), ÜZ in V,, qin V, (0,15 mV). D: RVH und Rechtsdilata- 
tion bei fraglicher LVH; Vorhofbelastung; frontale QRS-Schleife zum größten Teil oberhalb der isoelektrischen 
Linie. 


PKG: Eng gespaltener 2. Ton (0,02) mit starker Akzentuierung von P,. 3. Ton (am Ende der P-Welle) und 4. Ton 
(0,12 nach P-Beginn). Systolisches Geräusch (telesystolisch fast frei). Protomeso-diastolisches Geräusch. 


DD: Nach Röntgenbild starke Erweiterung der rechten Herzhöhlen (Vorhof + Ventrikel) mit Lungenüberfüllung in- 
folge Links-Rechts-Shunt und Rotation im UZS (linke mittlere Kontur!). Herzkonfiguration paßt zu großem ASD. 
Der frontale Vektorschleifenverlauf des EKG weist auf Primumdefekt, die wahrscheinliche zusätzliche LVH auf 
Canalis atrioventrieularis communis. Die schweren klinischen Symptome (zeitweise Zyanose, rezidivierende Pneu- 
monien) sowie die deutlich ausgeprägte rechtsseitige Druckbelastung im EKG und die Akzentuation von P, ohne 
pathologische Spaltung sprechen gegen einen gewöhnlichen ASD vom Primumtyp und für einen Canalis atrioventri- 
cularis comm. Dazu passen auch Geräusche und diastolische Extratöne im PKG. 


Diagnose (autoptisch): Cor triloculare biventrieulare (den Vorhof überspannen in mittlerer Höhe an Stelle eines Sep- 
tums nur zwei schmale Muskelbündel; der Defekt betrifft auch das oberste Ventrikelseptum; außerdem schwere 
Deformitäten an Mitralis und Trikuspidalis). 
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Abb. 153. 8. 


., 20/15 I., 61247. 


Rö: Herz nach beiden Seiten stark verbreitert (HLQ = 0,61) mit ausladendem, steil ansteigendem Kammerbogen (a). 
Spitze gehoben; prominenter Pulmonalbogen, der hoch oben an den Wirbelsäulenschatten anschließt. Rechts stark 
vorspringendes Vorhofsegment, das in einem Winkel in den Gefäßbandschatten übergeht. Gefäßband rechts oben auf- 
fallend scharf begrenzt und steil (Arcus aortae dexter). Lungengefäßzeichnung im zentralen und mittleren Drittel 
stark vermehrt. Auf dem Seitenbild (b) vorderer Zwerchfellwinkel ausgefüllt, breite Kontaktfläche mit vorderer 
Thoraxwand. Retrokardialraum etwas eingeengt. D: Rechtsseitige Volumenbelastung durch Links-Rechts-Shunt 
(große rechte Herzhöhlen), Verdacht auf zusätzliche Druckbelastung, Arcus aortae dexter: hoher VSD? 


AKG: Im Dextrogramm (ec) rechter Ventrikel stark verbreitert, vollkommen links randständig, was die einheitliche 
linke Herzkontur (rechter Ventrikel — Infundibulum — Pulmonalis) erklärt. Gleichzeitige Füllung eines Arcus aortae 
dexter. Kleine Aorta, große Pulmonalis. Auf dem Seitenbild (d) stark erweiterter rechter Ventrikel und Infundibulum. 
Septum orthograd getroffen, nach unten hinten abweichend, so daß linker Ventrikel und Vorhof, die zusammen eben- 
falls breit erscheinen, leicht nach hinten oben verlagert sind (extreme Rotation im UZS). Im Lävogramm (e) Füllung 
der linken Herzhöhlen, der Pulmonalis und erneut auch der rechten Herzhöhlen. 
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EKG: EA: ÄQRS anfänglich + 30°, später + 180° (Hauptanteil der Schleife oberhalb der isoelektrischen Linie im 
GUZS verlaufend). P 0,10”, PQ 0.17”, Pin II spitz, 0,4 mV (Vorhofbelastung rechts). BWA: Beachte den rsR’s’-Typ 
mit hohem R’ von 2,3 mV rechts. R, = 1,2 mV, tiefes S, von2 mV. D: RVH + Rechtsdilatation, Vorhofbelastung 
rechts (LVH-Kriterien nicht erfüllt). 


PKG: Einheitlicher, akzentuierter 2. Ton, leises holosystolisches Geräusch (auch an der Spitze, über der der 2. Ton 
viel lauter ist als der 1.). 


DD: Röntgenbild samt Arcus aortae dexter, EKG und PKG zu VSD III passend. Im EKG stimmt der anfängliche 
Linkstyp mit Zeichen der Rechtsdilatation und RVH auch mit einem Canalis atrioventricularis überein. Die starke 
Lungenüberfüllung, die Linksrotation bei fehlenden Linkshypertrophiezeichen und die Belastung des rechten Vorhofs 
sprechen eher für einen Canalis als für einen VSD III. 


Diagnose: Canalis atrioventrieularis communis (RV 102/0, PA 85/50 mm Hg, Minutenvolumen rechts/links = 2,6). 
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Abb. 154. 8. R.. 4°, I., 60290. 


Rö: Herz beidseits, vorwiegend nach links verbreitert (HLQ = 0,66) (a), Spitze eher nach unten verlagert, Taille ver- 
strichen, Pulmonalsegment nur wenig ausbuchtend, auffallender Aortenknopf (vgl. AKG). Rechts breiter Cava- 
schatten und großer, flacher Vorhofbogen. Lungengefäßzeichnung stark und gleichmäßig vermehrt. Im Lävogramm 
(b, Füllung direkt in den linken Ventrikel) linker Ventrikel etwas gehoben (im Seitenbild großer Tiefendurchmesser, LV 
nach hinten verdrängt durch den großen rechten Ventrikel, Septum vertikal), Reflux in den linken Vorhof und rechten 
Ventrikel mit Pulmonalfüllung. Taschenförmige Ausbuchtung am Aortenknopf am Anfang der Aorta desc. (,„Ductus- 
mund“). 

EKG: ÄQRS — 52°, überhöhtes und breites P mit deutlicher 2. Welle (P = 0,10, 0,35 mV, PR = 0,6”, P/PR = 
1,67. In V, deutliche 1. positive und 2. negative Welle): P cardiale. T diskordant. Goldberger-A: Beachte, daß die 
QRS-Schleife nach oben, erst nach links, dann nach rechts, also im GUZS verläuft. BWA: In V, rsR’-Typ mit hohem 
R’ (3,0 mV), trotzdem hohe R-Zacken links (R, = 3,5 mV). UZ nach V,, trotzdem q-Zacken in V,—V, ( = 0,6 mV). 
D: P cardiale, RVH + Rechtsdilatation, LVH (Volumentyp), Rotation unbestimmbar, extremer Linkstyp. 

PKG: Akzentuierter, pathologisch einheitlicher 2. Ton, Holosystolisches, bandförmiges, mittellautes Geräusch. 
3. Herzton. 

DD: Überdrehter Linkstyp mit Zeichen der Rechtsdilatation und kombinierten Ventrikelhypertrophie paßt zu Canalis 
oder ASD vom Primumtyp mit Mitralinsuffizienz. Das PKG mit einheitlichem, akzentuiertem 2. Ton spricht für 
Canalis, nicht für isolierten ASD I®. DB scheidet nach PKG und EKG aus. 

Diagnose: Canalis atrioventricularis communis mit Mitralinsuffizienz (RV 100/0, LV 100/0 mm Hg. O,-Zunahme auf 
Vorhof- und Ventrikelstufe, Min. Volumen re/li = 3,0). 


2. Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose, Fallotsche Tetralogie 
und Pentalogie, Pseudotruncus 


Die Tetralogie von Fallot (TF) macht 11—14% aller kongenitalen bzw. 30—50%,, nach dem 2. Lebens- 
jahr sogar annähernd 75%, der zyanotischen Vitien aus. Vom Ventrikelseptumdefekt mit leichter Pulmo- 
nalstenose und Li-Re-Shunt über den azyanotischen Fallot ohne wesentlichen Shunt oder mit Kreuzshunt 
bis zur Tetralogie und zum Pseudotruncus mit Re-Li-Shunt gibt es fließende Übergänge. Der Grad der 
Pulmonalstenose (PST) bzw. die Relation der Strömungswiderstände in der rechten Ausflußbahn und im 
großen Kreislauf bestimmen Richtung und Ausmaßdes Shuntes (8.33). Entsprechend findet man dasganze 
hämodynamische Spektrum von einer noch vorwiegenden linksseitigen Volumenbelastung (Li-Re-Shunt) 
über die kombinierte beidseitige Belastung bis zur vorwiegenden rechtsseitigen Widerstandsbelastung 
(Re-Li-Shunt). Die PST kann auf verschiedenem Niveau liegen (S. 108). Bei leichten Tetralogien ist 
sie meist nur valvulär oder umschrieben infundibulär, bei schweren kombiniert valvulär-infundibulär 
oder tubulär-infundibulär. Gelegentlich besteht außerdem eine supravalvuläre oder periphere Stenose 
(S. 109). Der Pseudotruncus zeigt eine Pulmonalatresie mit blind endendem hypoplastischen Infundi- 
bulum und ist kaum vom Truncus mit verminderter Lungendurchblutung (Typ IV, 8. 329) zu unter- 
scheiden. Zur Versorgung der Lungen ist ein offener DB und, wenn sich dieser verschließt, ein aus- 
reichender Kollateralkreislauf notwendig. Das Foramen ovale ist bei der TF relativ häufig offen, signi- 
fikante Vorhofseptumdefekte sind selten. Fließt auch auf Vorhofniveau ein Re-Li-Shunt, so handelt 
es sich um eine Pentalogie von Fallot. Besondere Formen sind die Tetralogie mit fehlender Pulmonal- 
klappe (Miller u. M.), anomaler Trikuspidalklappe (Neufeld u. M., Hoffmann u. M.) und mit einem 
sehr breiten Ductus Botalli. Zur Gruppe der Tetralogien können vom hämodynamischen Standpunkt 
aus die Canalisfälle mit Pulmonalstenose (Scott u.M.) und die extreme Dextroposition der Aorta, 
d.h. der Ursprung beider großen Gefäße aus dem rechten Ventrikel, mit Pulmonalstenose (Taussig, 
Neufeld u. M.) gerechnet werden. 

Die valvuläre PST zeigt alle Grade der Verdickung und Fusion der Klappen (S. 108). Die zentrische oder exzentrische 
Öffnung ist meistens so eng wie bei schwerer isolierter PST (1—3 mm). Bei Pulmonalatresie ist die Klappe diaphragma- 
artig. Bei einem Viertel der Fälle findet man Bikuspidalklappen; selten fehlen die Klappen ganz (Pulmonalinsuffizienz). 
Meist ist auch das Infundibulum eingeengt (8. 108). Entweder besteht ein enger infundibulärer, eventuell gewundener 
Kanal oder zwischen infundibulärer und valvulärer Stenose eine je nach dem Durchfluß kleinere oder größere infundi- 
buläre Kammer. Nicht selten ist der Ausflußtrakt hypoplastisch, das Endokard verdickt und die Crista supraventri- 
cularis hypertrophisch. Dies kann zur Einengung beitragen. Umschriebene Infundibulumstenosen sind seltener. In 
schweren Fällen ist auch der hilusnahe Pulmonaltrakt hypoplastisch, unter Umständen nur ein fibröser Strang. Unter 
den autoptischen Fällen von Keith u. M. machten die Atresien und kombinierten infundibulär-valvulären Formen je 
ein Fünftel aus, die schweren infundibulären die Hälfte und die reinen valvulären nur 10%. Von den operierten Tetra- 
logien hatten jedoch die Hälfte valvuläre Stenosen. Der VSD ist in der Regel weit und liegt im membranösen Teil 
des Septum (8. 222). Deshalb reitet die Aorta, besonders wenn sie groß ist, leicht über dem Defekt. Wie das angio- 
kardiographische Seitenbild zeigt, ist sie meistens zu 25—50% transponiert (Kjellberg u. M.). Bei starker Dextro- 
position kann die Aorta auch ganz aus dem rechten Ventrikel entspringen (Ursprung beider großen Gefäße aus dem 
rechten Ventrikel). Bei einem Drittel bis Viertel der Fälle setzt sich die Aorta in einen Arcus dexter fort. Der linke 
Ventrikel ist bei schwereren Tetralogien, wie das Angiokardiogramm zeigt, kleiner als der rechte. Seine Wand kann! 
nach Schoenmakers relativ hypertrophisch sein. Wenn die Lungendurehblutung stark herabgesetzt und das Kolla- 
teralgefäßnetz spärlich ist und allfälliger offener Ductus Botalli nur wenig kompensiert, ist der linke Ventrikel 
hypoplastisch. Der rechte Vorhof ist hypertrophisch, aber nicht dilatiert, wenn nicht gleichzeitig Lungenvenen trans- 
poniert sind. Koronaranomalien kommen vor und können die Ventrikulotomie erschweren (Ramus ant. dese. aus der 
rechten Koronararterie oder singuläre Koronarie aus dem rechten Aortenostium [Gall]). An den Lungengefäßen 
findet man bei den Tetralogien außer stark hypoplastischen Hauptästen auch Seitenunterschiede mit einseitiger 
Aplasie bzw. Atresie oder Erweiterung einer Seite und starker Verengung der anderen. Die kleineren Pulmonalgefäße 
sind teilweise durch Thromben verschlossen. Das Kollateralgefäßnetz bildet sich aus Ästen der Bronchial- und anderer 
Systemarterien (S. 56). Gelegentlich findet man eine V. cava eran. sinistra. Bei etwa einem Fünftel der Fälle bestehen 
noch andere Anomalien. 

Während der Fötalzeit belastet die TF das rechte Herz kaum. Nach der Geburt bedingt der weite 
VSD einen Druckangleich und mit der PST vorwiegend eine mittelgradige rechtsseitige Widerstands- 
belastung. Der DB kann etwas länger durchgängig bleiben, die Zyanose tritt dann später auf. Das FO 
bleibt bei Pulmonalatresie oder schweren Fällen mit vermehrtem Großkreislaufvolumen als zusätzliches 
Ventil für den Re-Li-Shunt offen. Die hämodynamische Situation verschlechtert sich bald, weil sich 
der DB schließt und die PST absolut und relativ schwerer wird. Der stenotische Bezirk wächst weniger 
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mit, das Schlagvolumen muß steigen und eine Infundibulumhypertrophie kann hinzukommen ($. 28). 
In der Regel führt dies aber nicht zur Rechtsinsuffizienz, da der VSD als Ventil dient. Ist bei schweren 
Tetralogien das Großkreislaufvolumen erhöht, so ist die Aorta vergrößert und der rechte Ventrikel 
auch dilatiert und volumenbelastet. Zu einer stärkeren rechtsseitigen Volumenbelastung kommt es aber 
erst bei gleichzeitiger Anämie, Lungenvenentransposition und fehlenden bzw. insuffizienten Pulmonal- 
klappen. Eine progressive Herzvergrößerung mit Herzinsuffizienz kann die Folge sein. Wenn die Trikus- 
pidalklappe mit zusätzlichem Klappengewebe oder dadurch, daß sie am Defektrand adhärent ist, den 
Defekt während der Systole teilweise verschließt, kann der Druck im rechten Ventrikel über den 
Systemdruck ansteigen. Die Hämodynamik gleicht dann mehr der einer isolierten Pulmonalstenose, 
und es kann wie bei dieser zur Rechtsinsuffizienz kommen. Weitere Ursachen für einen höheren Druck 
im rechten Ventrikel sind die sehr seltenen kleinen Ventrikelseptumdefekte, Defekte in der infundi- 
bulären Kammer oder eine starke Kontraktion der hypertrophischen Septummuskulatur gegen Ende 
der Systole. Bei sehr starken Infundibulumkontraktionen kann allerdings auch der Pulmonaldurchfluß 
plötzlich abfallen (blue spells). 


Röntgenbild (Abb. 133, 155—176). 


Das Röntgenbild der typischen Tetralogie mit permanenter Zyanose wird durch die starke Rechts- 
hypertrophie, die ausgeprägte Linksrotation, die Hypoplasie der rechten Ausflußbahn und die Dextro- 
position der Aorta bestimmt. Vom Bilde eines reinen Ventrikelseptumdefektes über das eines Ventrikel- 
septumdefektes mit Pulmonalstenose bis zum Bilde der Tetralogie und des Pseudotruncus (Abb. 133, 
S. 225) findet man alle Übergänge: Die linken Herzhöhlen, die beim isolierten VSD volumendilatiert 
sind, werden mit Verschwinden des Li-Re-Shuntes und Zunahme des Re-Li-Shuntes abnorm klein, 
während gleichzeitig der rechte Ventrikel stark hypertrophiert und etwas größer wird. Die Links- 
dilatation geht in eine Linkshypoplasie, die Linksbelastung in eine Rechtsbelastung über. Da sich 
die Größenrelation der Ventrikel zugunsten des rechten verschiebt, geht die Rechtsrotation des VSD 
in die Linksrotation der Tetralogie über. Schon beim VSD + PST ist die Rechtsrotation nur noch 
gering oder aufgehoben; der azyanotische Fallot mit Kreuzshunt zeigt bereits eine Linksrotation. 
Diese ist bei der Tetralogie besonders stark, weil die kleinen liriken Herzhöhlen dem vergrößerten rechten 
Ventrikel Platz machen. Die rechte Ausflußbahn wird mit Zunahme der Stenose und des Re-Li- 
Shuntes eng und hypoplastisch und durch die Linksrotation auf dem Frontalbild immer mehr rand- 
bildend. Dabei wird die zunächst ausgefüllte und steil konturierte Taille immer tiefer und der obere 
Teil des Kammerbogens flacher. Die Pulmonalisdilatation ist beim VSD noch volumen- und druck- 
bedingt. Mit Verschwinden des Li-Re-Shuntes bleibt bei azyanotischen Fallot-Fällen nur noch eine 
poststenotische Dilatation erhalten. Diese wird schon beim leichten zyanotischen Fallot oft vermißt, 
da die Zunahme der Ausflußbahnstenose und der gedrosselte Pulmonalfluß ihrer Entstehung entgegen- 
wirken. Auch die Kaliberrelation der großen Gefäße verschiebt sich: Beim großen Li-Re-Shunt 
des VSD ist die Pulmonalis groß und die Aorta klein, beim großen Re-Li-Shunt der schweren TF bzw. 
des Pseudotruncus die A. pulmonalis hypoplastisch bis atretisch und die Aorta groß. Beide Gefäße 
haben solange ein annähernd gleiches Kaliber, als die Aorta noch etwa normal weit und die Pulmonal- 
arterie leicht poststenotisch dilatiert ist. Das große Herz des VSD III (S. 224) wird demnach mit zu- 
nehmender Stenose der rechten Ausflußbahn kleiner, der Taillenbereich schmäler und schließlich 
abnorm tief und der Kammerbereich stark gerundet. Es entsteht die „pseudoaortale“ Konfi- 
guration (S. 39) des relativ kleinen Fallot-Herzens, die sich durch die verminderte Lungengefäß- 
zeichnung von der echten aortalen Konfiguration unterscheidet. 


Das Röntgenbild des VSD mit leichter PST (Abb. 160, 163) und vorwiegendem Li-Re-Shunt ist 
kaum von dem eines reinen VSD zu unterscheiden. Die Lungengefäßzeichnung ist noch vermehrt, die 
größeren Lungengefäße können noch pulsieren. Nur ein im Verhältnis zur stärkeren Prominenz der 
Infundibulumregion (weite 3. Kammer) oder der A. pulmonalis kleines Herz weist darauf hin, daß der 
Li-Re-Shunt nicht groß ist und zur shuntbedingten eine poststenotische Pulmonalisdilatation hinzu- 
kommt (Abb. 163). Ähnliche Bilder beobachtet man auch beim VSD III mit Widerstandserhöhung oder 
bei Tetralogie mit fehlender Pulmonalklappe und Pulmonalinsuffizienz. Im ersten Fall besteht meist 
schon eine Zyanose, im zweiten zudem ein deutliches systolisches und diastolisches Geräusch über der 
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Pulmonalis. Bei Kreuzshunt geringen Volumens oder vorwiegendem Re-Li-Shunt sowie bei nicht nach- 
weisbarem Shunt und stärkerer infundibulärer Stenose ähnelt das Röntgenbild mehr dem einer Tetra- 
logie. Differentialdiagnostisch ist es wichtig, die azyanotischen Fallot-Fälle von einem reinen 
VSD oder einer isolierten PST zu unterscheiden (S. 117). Wenn die Volumendilatation des linken 
Ventrikels abnimmt, verliert auf dem Frontalbild der linke Kammerbogen die Schulterform und wird 
im kranialen Bereich steil; das Herz wird kleiner. Durch die jetzt einsetzende Linksrotation wird das 
Infundibulum mehr und mehr randbildend. Es ist entweder noch normal weit (valvuläre, umschriebene 
infundibuläre Stenose) und füllt mit steiler Kontur die Herztaille aus, oder es ist schon leicht verengt 
mit etwas eingesunkener und durchscheinender Köntur. Die Herztaille ist beim azyanotischen Fallot 
demnach noch verstrichen oder bereits etwas vertieft, seltener und nur bei stärkerer poststenotischer 
Dilatation oder weiter 3. Kammer noch prominent. Meist ist die poststenotische Dilatation der A. pul- 
monalis nur gering, das Gefäß fast normal groß und durch die gleichzeitige Linksrotation in den Wirbel- 
säulenschatten hineingedreht. Der noch dilatierte oder normal große linke Pulmonalast springt in 
typischer Weise aus der Taille, in der kein Pulmonalbogen zu differenzieren ist, hervor (Abb. 155, 156, 
162, 164, 166). Bei einer isolierten PST ist die poststenotische Dilatation stärker (meist valvuläre 
Stenosen!) und führt zur Pulmonalisprominenz oder zumindest zur verstrichenen Taille; für die Tetra- 
logie (azyanotisch bis mittelschwer) ist eine vertiefte Taille mit deutlichem bis weit zur Wirbelsäule 
sichtbarem linkem Pulmonalhauptast charakteristisch. 
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Abb. 155. Azyanotischer Fallot. Auf dem Frontalbild tiefe Herztaille mit weit nach medial sichtbarem, normal- 
großem linken Pulmonalast. Im SRD Taille durch die noch vorhandene Pulmonalis fast aufgehoben (leichterer Fallot). 
Erontal am rechten Gefäßbandrand kein Schatten der Aorta asc.: keine Dextroposition ; im SLD ist deshalb die vordere 
Bucht erhalten (vgl. Abb. 156). Starke Rundung des rechtsventrikulären Kammerbogens auf allen 3 Bildern mit 
Linksrotation des Herzens und Verdrängung der normalgroßen linken Herzhöhlen nach hinten, wie auf beiden Schräg- 
bildern zu erkennen. Klinisch nur geringe Belastungszyanose. (RV 119/0, PA 18/7 mm Hg, Kreuzshunt mit über- 
wiegendem Li-Re-Shunt.) (T.R., 5°/js J.. 3839/61 [S]). 
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Abb. 156. Azyanotischer Fallot. Auf dem Frontalbild tiefe Herztaille mit weit nach medial sichtbarem, leicht 
erweitertem linken Pulmonalast. Im SRD Herztaille durch den etwas dilatierten Pulmonalstamm ausgefüllt. Dies 
deutet auf einen leichteren Fallot. Frontal am rechten Gefäßbandrand Aorta asc. vorspringend: Dextroposition. 
Im SLD deshalb Herzbucht aufgehoben (vgl. Abb. 155). Starke Rundung des rechtsventrikulären Kammerbogens. 
Verdrängung der normal großen linken Herzhöhlen nach hinten, wie auf den Schrägbildern zu sehen. Klinisch nur 
leichte Belastungszyanose. (RV 85/0, PA 26/10 mm Hg, in Ruhe noch Li-Re-Shunt. 2. Herzton 0,06—0,08” gespalten.) 
(A. 7., 5 J., 953/62 [S]). 
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Da die rechte Kammer vergrößert ist, ist auf dem Seitenbild die Kontaktfläche des Herzens mit 
der vorderen 'Thoraxbegrenzung verlängert und der vordere Thorax-Zwerchfell-Winkel ausgefüllt. Je 
nach der Größe und Verdrängung der linken Kammern durch die Linksrotation ist der Retrokardial- 
raum eingeengt, der linke Vorhof gehoben, unter Umständen auch der Ösophagus imprimiert. Ein noch 
vergrößerter linker Ventrikel kann sich bei gleichzeitiger Vergrößerung des rechten nur zur Seite oder 
nach hinten ausdehnen (8. 38, 48). Auf dem schräglinken Bilde lädt das Herz nach beiden Seiten 
aus, wobei schwierig zu entscheiden ist, ob der linke Ventrikel noch vergrößert oder nur nach hinten 
verdrängt ist. Ein großer linker Vorhof, eine deutlich vermehrte Lungengefäßzeichnung und im Frontal- 
bild eine verstrichene, nicht vertiefte Taille sprechen für einen VSD + PST mit Li-Re-Shunt. Ein 
normal großer oder kleiner linker Vorhof mit verminderter Lungengefäßzeichnung und vertiefter Taille 
deutet auf eine Tetralogie mit Verdrängung des linken Ventrikels. Gelegentlich ist eine umschriebene 
tiefe Infundibulumstenose an einer — abnorm tiefliegenden — Kerbe oder Bucht zu erkennen (Abb. 162). 
Das schrägrechte Bild ist vor allem zur Beurteilung der Pulmonalisgröße und Infundibulumweite 
(Abb. 155, 156), d.h. zum Abschätzen der hämodynamischen Situation wichtig. Die im d.v. Bild ver- 
mißte Pulmonalisprominenz kann sich schrägrechts zeigen, die infundibuläre Einengung noch deutlicher 
werden (flache, geradlinige Kontur). Ein noch vergrößerter linker Vorhof ist gut zu erkennen. Dieser 
kann jedoch, ohne vergrößert zu sein, durch stärkere Linksrotation vermehrt in den Retrokardialraum 
ausbuchten. Auch beim azyanotischen Fallot kommt ein Arcus aortae dexter vor, seltener eine 
Dextroposition der Aorta (Abb. 156). Die Aorta ist meistens normal groß. Die Lungengefäßzeich- 
nung ist noch leicht vermehrt, normal oder schon leicht vermindert. 


Das für den azyanotischen Fallot typische Frontalbild findet man auch bei leichten und mittel- 
schweren Tetralogien, wobei eine stärkere Verminderung der Lungengefäßzeichnung im peripheren 
und mittleren Drittel und kleinere linke Herzhöhlen auf den schwereren Grad hinweisen. Auf dem 
Frontalbild bildet der linke Ventrikel nur noch mit einer schmalen Sichel den steilen linken Kammer- 
bogen; er ist normal groß oder mäßig verkleinert, solange die Lungendurchblutung noch ausreichend 
ist. Eine Pulmonalisprominenz besteht lediglich bei valvulären oder umschriebenen infundibulären 
Stenosen. Meist fehlt das Pulmonalsegment, und der linke Pulmonalast ist bis nahe an den Wirbelsäulen- 
schatten zu verfolgen. Auf dem Seitenbild ist, wie das AKG zeigt, das Septum interventrieulare noch 
nach vorne gerichtet, steht aber steiler als normal. Der linke Ventrikel ist nach hinten verdrängt, über- 
lagert das Cavadreieck und engt den Retrokardialraum ein. Der Spitzenbereich des rechten Ventrikels 
füllt bei diesen Schweregraden meistens noch den vorderen Thorax-Zwerchfellwinkel aus. Die vordere 
Herzkontur ist wegen der verstärkten Rechtshypertrophie gerundet und verlängert, weicht aber im 
Infundibulumbereich von der Thoraxwand nach dorsal ab (Abb. 166d). Auf dem schrägrechten Bild 
ist eventuell eine mehr nach ventral und kranial gerichtete Dilatation der A. pulmonalis oder eine dritte 
Kammer zu erkennen. Die bis fast zur Wirbelsäule reichende, leere Taille des Frontalbildes kann, im 
Gegensatz zum schweren Fallot, von einer normal großen oder noch dilatierten Pulmonalarterie und 
einem nicht hypoplastischen Infundibulum ausgefüllt sein (vgl. frontale und schrägrechte Bilder Abb. 28, 
40, 166c):\ Wenn die Aorta nicht dextroponiert ist, liegt ihre Achse infolge der Linksrotation etwa in 
Fortsetzung der Ventrikelachse, sofern das Infundibulum nicht eingesunken ist. Bei ausgefüllter Taille 
und Dextroposition der Aorta ist die Ascendens unter Umständen jedoch nicht zu erkennen. Wie auf 
dem Frontalbild ist der Spitzenbereich auffallend gerundet. Auf dem schräglinken Bilde überragt 
der nach hinten verlagerte und noch kaum verkleinerte linke Ventrikel die Wirbelsäule. Beide Kammer- 
bögen können vermehrt gerundet sein, am rechten fehlt jedoch meist die für die Infundibulumhypoplasie 
typische, tief gelegene, flache Bucht, doch zeigt sich manchmal schon eine Kerbe oder eine umschriebene 
Transparenz an dieser Stelle. Eine dextroponierte Aorta liegt weiter rechts (vorne) und überlagert 
die Bucht. 

Bei einer schweren Tetralogie ist der rechte Ventrikel ganz randbildend, stark hypertrophisch, 
erweitert und gerundet. Die rechte Ausflußbahn und die Pulmonalgefäße sind klein und hypoplastisch, 
eine poststenotische Dilatation fehlt, eine allfällige infundibuläre 3. Kammer ist klein. Auf dem 
Frontalbild wird deshalb die Herztaille tief; das linke Herzohr rückt durch die Linksrotation aus 
der Herzbucht nach rechts weg. Die linke Kontur zieht im oberen Bereich flach und nahezu geradlinig 
bis zum Wirbelsäulenschatten und erreicht ihn schon auf einem tiefen Niveau. Die Lungengefäß- 


Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose, Fallotsche Tetralogie und Pentalogie, Pseudotruncus 269 


zeichnung ist bis in die zentralen Partien vermindert, der linke Ventrikel schlecht gefüllt, klein oder 
hypoplastisch. Dies verstärkt die Linksrotation und führt zu einer Kippung des Herzens um die Trans- 
versalachse nach dorsal, d.h. zu einer Hebung des linken Ventrikels nach dorso-kranial (S. 38). Der 
Kammerbogen ist stark gerundet, weil zur Rechtshypertrophie und Infundibulumhypoplasie auch eine 
Verlagerung der Herzspitze nach medial, dorsal und kranial hinzukommt. Die stark gerundete Kammer- 
kontur, prononcierte Taille und fehlende Pulmonalis täuschen eine aortale Konfiguration vor, obwohl 
die tatsächliche Umformung einer Linksbelastung konträr ist. Die rechte Kammer ist besonders 
dilatiert, wenn gleichzeitig eine Anämie besteht (Taussig), Lungenvenen transponiert sind (Abb. 158) 
oder der Fall sich dem Pseudotruncus nähert (Keith: 10% d. F.). Dann reicht die Infundibulumregion 
weiter nach kranial, und die linke Kontur berührt den Wirbelsäulenschatten auf einem etwas höheren 
Niveau. Die Relation des Pulmonal- zum Aortendurchmesser hat sich zugunsten der Aorta verschoben. 
Die große Aorta muß am rechten Wirbelsäulenrand nicht sichtbar werden und auch nicht zu einer 
starken Aortenimpression des Ösophagus führen, wenn sie normal entspringt, das Herz stark links- 
rotiert und der Aortenbogen dadurch sagittal eingestellt ist (Abb. 157a, ec, 174). Die Aortenwurzel 
kommt dann weiter nach dorsal und links zu liegen. Ist die Aorta aber dextroponiert, so springt die 
Ascendens am rechten Gefäßbandrand hervor, verdeckt den Cavaschatten und trägt zur aortalen 
Konfiguration bei (Abb. 157 b, 169). Der Bogen ist dann nach links geöffnet und liegt näher der Frontal- 
ebene; die Aortenwurzel ist mehr nach vorne und rechts verlagert (Abb. 169b, 173b). Auch ein Arcus 
aortae dexter macht sich an der kranialen rechten Gefäßbandkontur bemerkbar (Abb. 52, S. 82); 
diese ist demnach bei der Tetralogie diagnostisch besonders wichtig. Der Grad der Dextroposition und 
Herzrotation sowie die Aortengröße bestimmen, ob die Aorta am rechten Gefäßbandrand sichtbar wird 
oder nicht. Bei starker Linksrotation springt auch eine große Aorta nicht vor, wenn sie nicht gleichzeitig 
dextroponiert ist. Auch eine Linksverlagerung des ganzen Herzens bei Atresie der linken Pulmonal- 
arterie wirkt einer Aortenausbuchtung am rechten Gefäßbandrand entgegen (Abb. 93). Ist die Ascen- 
dens aber breit sichtbar, so ist sie dextroponiert oder dilatiert und das Herz nur mittelgradig rotiert 
(Abb. 156, 165). 


Auf dem Seitenbild wird durch Verlagerung der Herzspitze nach dorsal der vordere Thorax-Zwerch- 
fellwinkel durchscheinend oder frei (Abb. 19, 173—176). Das Septum interventriculare steht, wie das 
AKG zeigt, vertikal und ist annähernd im Profil getroffen. Es kann auch nach hinten geneigt sein. Der 
Kontakt der rechten Kammer mit der Thoraxwand ist etwas kürzer als bei leichteren Fällen, weil die 
rechte Ausflußbahn hypoplastisch ist und mit der kleinen Pulmonalarterie durch die Linksrotation 
nach hinten verlagert wird. Dadurch entsteht zwischen Infundibulum und Aorta ascendens eine Kerbe 
oder Bucht, die um so tiefer ist, je hypoplastischer das Infundibulum und je weniger der Aortenursprung 
nach rechts vorne verlagert ist. Bei sehr starker Linksrotation kann eine Sichel des rechten Vorhofs 
besonders in der Systole die vordere Kontur bilden (Abb. 174f). Die meist große Aorta ist häufiger 
als bei leichten Fällen dextro- oder anteponiert. Dadurch und wegen der gleichzeitigen Linksrotation 
ist der Bogen mehr geöffnet (Abb. 11a). Bei sehr starker Linksrotation mit nach dorsal gerichtetem 
Septum interventrieulare rückt die Ascendens wieder etwas nach hinten (vgl. Abb. 172b und 173f). 
Je nach der Größe und Verdrängung des linken Ventrikels ist der Retrokardialraum mehr oder weniger 
verschmälert; der untere Ösophagus ist eventuell durch die angehobene linke Kammer flach imprimiert. 
Meist ist jedoch der zwerchfellnahe Retrokardialraum frei, wenn der linke Ventrikel verkleinert ist und 
die Dorsalverdrängung der linken Herzhöhlen sich mehr auf die mittleren Partien oder die Gegend 
hinter dem linken Vorhof auswirkt. Da der Aortenbogen infolge der Linksrotation erst auf dem Seiten- 
bild entfaltet ist, ist hier das Pulmonalfenster auffallend hell. 


Das schräglinke Bild der Tetralogie ist charakteristisch. Durch die starke Rechtshypertrophie und 
Linksrotation ist der rechte Kammerbogen kräftig gerundet, reicht aber wegen der Infundibulum- 
hypoplasie nicht weit nach kranial, so daß eine tiefgelegene, mehr spitzwinklige Bucht entsteht (Abb.25, 
28, 174) mit einer auffallend flachen Kammer- und steilen Aortenbegrenzung. Bei Zwerchfelltiefstand 
wird diese Bucht flacher, bei Dextro- oder Anteposition der Aorta ascendens ausgefüllt (vgl. Abb. 155, 
156, 171, 173, 174, frontale und schräge Bilder). Springt die Aorta auf dem Frontalbild am rechten 
Gefäßbandrand vor, so fehlt auf dem schräglinken Bild die Kerbe oder Bucht, d.h. das Gefäß ist 
dextroponiert. Der linke Kammerbogen überragt die Wirbelsäule und ist ebenfalls vermehrt gerundet. 
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Im Gegensatz zur linksseitigen Volumenbelastung ist jedoch der linke Vorhof nicht vorgebuchtet, d.h. 
beide Kammerbögen sind etwa gleich hoch. Der Gefäßstiel liegt bei normaler Aortenlage oder nur 
leichter Dextroposition etwa in der Mitte des Kammerschattens; bei starker Dextroposition ist er nach 
ventral verschoben. Je weiter die Aorta asc. nach rechts reicht, um so breiter ist der Gefäßstiel und 
um so größer und heller das Pulmonalfenster. N 2 9, ei 


Auf dem schrägrechten Bild verläuft die Yarke Kontur im Taillenbereich auffallend flach, fast 
horizontal, weil die rechte Ausflußbahn und die A. pulmonalis hypoplastisch sind. Im Gegensatz zur 
leichteren Tetralogie fehlt stets eine Pulmonalisprominenz (vgl. Abb. 38, 40, 237). Das Bild ähnelt dem 
einer Linksbelastung (mit aus der Taille nach rechts rotiertem Infundibulum und A. pulmonalis) und 
zwar um so mehr, je stärker die Aorta dextroponiert ist. Die Ascendens verläuft dann relativ steil wie 
bei einer Rechtsrotation (Abb. 47a). Bei einer stärkeren Anteposition der Aorta ist dagegen die Ascen- 
dens mehr zur Taille hin verlagert. Unter Umständen klärt erst das schrägrechte Bild, ob eine tiefe, 
bis zur Wirbelsäule reichende Taille auf dem d.v. Bild durch eine Transposition, einen Truncus oder 
eine Tetralogie verursacht wird (S. 79). Je stärker das Herz nach links rotiert ist, um so mehr rundet 
sich in der schrägrechten Projektion der Spitzenbereich und gibt den Thorax-Zwerchfell-Winkel frei. 
Unter Umständen wird dann auch der nach hinten und rechts gedrängte linke Vorhof am rechten Herz- 
rand deutlich sichtbar. 


Ein Arcus aortae dexter sagt nichts über den Schweregrad einer Tetralogie aus. Er kommt bei etwa 
einem Viertel aller Tetralogien vor und findet sich auch bei etwa einem Fünftel der Ventrikelseptum- 
defekte mit Pulmonalstenose. Wie das frontale Füllungsbild zeigt, macht die Aorta ascendens gewöhn- 
lich einen kleinen Knick (Abb. 157d, e, 163, 171), um dann fast vertikal nach dorsokranial und rechts 
in den Arcus dexter überzugehen. Dabei kommen Aorta ascendens und descendens fast zur Deckung. 
Der Knick ist um so stärker, je mehr das Herz nach links rotiert ist. Bei stärkerer Dextroposition kann 
die Ascendens jedoch auch ohne eine solche Anfangsbiegung schräg nach kranial ziehen (Abb. 163, 
157f, 171), wodurch der Bogen leicht nach rechts geöffnet und bestimmten Transpositions- und Truncus- 
formen ähnlich wird (Abb. 12c). Auf dem schräglinken Bilde beschreibt ein Arcus dexter im Gegensatz 
zum Arcus sinister einen spitzen, engen Bogen, da der Anfangsteil der Descendens in dieser Projektion 
vor die Wirbelsäule zu liegen kommt (S. 71, Abb. 161d, 35). Dadurch wird das Pulmonalfenster be- 
sonders eng. Denselben Verlauf zeigt ein Arcus sinister auf dem schrägrechten Bilde, auf dem um- 
gekehrt der Arcus dexter einen weiteren Bogen macht (um so weiter, je mehr die Ascendens ante- 
poniert ist). Die Descendens überkreuzt dann den Wirbelsäulenschatten. Beim Säugling kann ein 
hyperplastischer Thymus (8. 382) die Beurteilung des Gefäßbandes unmöglich machen. Dann klären 
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Abb. 157. Form der Aortenschlinge auf dem Frontalbild bei Tetralogie. In allen Fällen besteht eine Linksrotation 
des Herzens. a, b: Dextroposition bei kleiner und großer Aorta: Der Bogen steht mehr in der Frontalebene; die Aorta 
asc. kommt am rechten Gefäßbandrand hervor, besonders wenn sie groß und die A. pulmonalis klein ist. e: Links- 
rotation des Herzens ohne Dextroposition der Aorta: Die Aortenschlinge liegt mehr sagittal, die Aortenwurzel links 
der Wirbelsäule. d—f: Arcus aortae dexter, in d mit Dextroposition, in e mit geringerer Dextroposition, in f ohne 
Dextroposition. Die Aortenwurzel liegt um so weiter links, je stärker das Herz nach links rotiert und je geringer die 
Dextroposition ist. 
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Ösophagogramme in verschiedenen Ebenen die Gefäßsituation (Abb. 52). Eine tiefe Aorten- 
impression deutet im Säuglingsalter immer auf eine große Aorta bzw. auf einen Truncus a.c. Bei 
sagittaler und bei mehr frontaler Aortenbogenstellung kann eine Impression im dv. Ösophagogramm 
fehlen. Beim Arcus sinister findet sich die Impression eher auf dem schrägrechten, beim Arcus dexter 
auf dem schräglinken Bilde. Bei Dextroposition besteht unter Umständen auf beiden schrägen Bildern 
eine Impression und außerdem eine ventrale auf dem seitlichen Ösophagogramm (Abb. 172). Erweiterte 
Bronchialarterien dellen den Ösophagus von dorsal ein (Abb. 53), ebenso eine aberrierende A. subelavia 
dextra (S. 84). 


Die Hilus- und Lungengefäßzeichnung ist immer zum Schweregrad der TF und dem Lebensalter 
in Beziehung zu setzen. Je schwerer der Fall, um so stärker ist die Lungengefäßzeichnung vermindert 
(S. 53, Abb. 16). Da sich die Kollateralgefäße zur gleichen Zeit wie die Polyeythämie entwickeln, kann 
nach Taussig eine vermehrte Hilusgefäßzeichnung bei normaler Erythrocytenzahl (ausgenommen eine 
Anämie) nicht auf vermehrte Kollateralen bezogen werden. Es kann dann ein offener DB mit vermehrter 
Lungendurchblutung vorliegen. Diese Fälle ähneln zunächst im Verlauf einem VSD (Infektionen, Herz- 
insuffizienz), können sich aber bei Ductusverschluß und mit Abnahme der Herzgröße in eine Tetralogie 
verwandeln. Eine Lungenseite kann vermehrt, die andere vermindert durchblutet sein (Abb. 169). Der 
Seitenvergleich ist wichtig, da eine besondere Transparenz einer Lunge auf eine zusätzliche periphere 
Pulmonalstenose weisen kann. Ist eine Pulmonalarterie atretisch, so findet man auf ihrer Seite eine 
kompensatorische Durchblutung (Abb. 172), sofern nicht eine Hypoplasie oder Agenesie einzelner oder 
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Abb. 158. Tetralogie von Fallot mit Lungenvenentransposition. Im Alter von 6 Monaten starke beidseitige 
Herzvergrößerung, Rechtsinsuffizienz. Rekompensation. Mit 2!°/,, Jahren keine wesentliche Vergrößerung des rechten 
Vorhofs mehr. Der Kammerbogen ist durch den großen rechten Ventrikel gebildet, die Herzspitze gehoben und, wie 
das Seitenbild zeigt, stark nach hinten rotiert. Im SLD starke Rundung des rechten Kammerbogens und Verdrängung 
des linken Ventrikels nach hinten infolge starker Linksrotation des Herzens (auch auf dem seitlichen und schräg- 
rechten Bild sichtbar). Infundibulumregion im d.v. Bild und im SRD noch ausgefüllt, jedoch nur schwache Pulmonalis- 
prominenz. Im Verhältnis zur starken Linksrotation geringe Zyanose, so daß — auch Wegen der Herzinsuffizienz im 
Säuglingsalter — an eine Trilogie gedacht wurde. (RA 13/0, RV 102/0, Aorta 104/66 mm Hg. Nach O,-Messung kein 
wesentlicher Shunt.) (G. C., 210/,. J., 168/61 (S).) 
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mehrere Lungensegmente kombiniert ist. Für letztere spricht eine Verlagerung des Mediastinums und 
Herzens. Die Kollateralgefäße bilden ein unregelmäßiges Netzwerk, das auf dem Frontalbild kranial 
und kaudal oft zu erkennen ist (Abb. 175). Auf dem Seitenbild zeigen sich orthograd getroffene Bron- 
chialarterien als punktförmige Verdichtungen. Alle diese Zeichen finden sich besonders beim Pseudo- 
truncus, bei dem das Herz entweder dieselbe Form hat wie beim schweren Fallot oder etwas stärker 
dilatiert ist und weiter nach links und kranial reicht. Mit Ausnahme dieser schwersten Fälle ist das 
Herz bei der Tetralogie gewöhnlich nicht erweitert. Es fehlt auch während des Säuglingsalters und 
später eine progressive Herzvergrößerung. Sie tritt nur ausnahmsweise auf, wenn gleichzeitig eine 
Anämie (Belastung durch Turbulenz, S. 28), transponierte Lungenvenen (Abb. 158) oder eine Pul- 
monalinsuffizienz bei fehlender Pulmonalklappe bestehen. Dann kann es auch zur Herzinsuffizienz 
kommen (8. 383). Die Herzform wird meist schon im Säuglingsalter typisch, wenn sich der Ductus 
Botalli schließt und die infundibuläre Stenose anatomisch und funktionell schwerer wird. Dann nimmt 
die Hypertrophie der rechten Kammer zu, die Größe der linken ab und die Linksrotation wird stärker 
(Abb. 176). Der Kammerbogen rundet sich, die Herzspitze und das linke Herz werden nach hinten 
verlagert. Von da an bleibt die Herzform relativ konstant. 


Elektrokardiogramm 


Bei der anatomischen Kombination eines VSD mit einer PST läßt sich aus dem EKG weitgehend 
ermitteln, ob die Hämodynamik mehr einem Ventrikelseptumdefekt oder einer Tetralogie entspricht. 
Entscheidend ist vor allem, ob außer den Zeichen der RVH noch Zeichen der LVH oder der LV-Hypo- 
plasie vorhanden sind. Die RVH-Zeichen haben bei der Tetralogie das Ausmaß wie bei einer PST mit 
Systemdruck, also einer noch mittelgradigen Druckbelastung (DD: S. 95, 96). 


Beim VSD + PST mit vermehrter Lungendurchblutung und ausschließlichem Li-Re-Shunt finden 
sich die Zeichen der komb. VH. Wenn die Volumenbelastung des linken Herzens überwiegt, steht die 
LVH im Vordergrund und die RVH ist manchmal trotz hoher Druckwerte im rechten Ventrikel erst 
in V,, bis V,, zu erkennen. Bei Kreuzshunt mit vorwiegendem Re-Li-Shunt verschwinden die Links- 
belastungszeichen, und die RVH-Zeichen beherrschen das Bild. Wegen der stets erheblichen Rechts- 
belastung zeigt sich eine mehr oder weniger starke Linksrotation. Mit Abnahme der Linksbelastung 
weicht die frontale QRS-Achse immer mehr nach rechts ab. Sie liegt bei ausschließlichem Li-Re-Shunt 
nach de Pasquale u.M. im Mittel bei + 90°, die T-Achse bei + 60°: R, ist überhöht: häufig besteht 
ein SS17S177-Typ und bei etwa einem Viertel der Fälle ein IRSB, ein Qır bei etwa einem Drittel; 
R, und R, sind höher und S, tiefer als normal; die R/S-Relation in V, beträgt durchschnittlich 3,2, 
in V, 10,0. Die ÜZ ist normal oder nach links verlagert, jedoch findet sich noch bei 89%, ein Q in V,. 


Bei der Tetralogie liegt die frontale QRS-Achse stark rechtstypisch zwischen +90 und —150° 
(de Pasquale u. M.), nur bei azyanotischen Fällen, die mehr einem VSD + PST entsprechen, zwischen 
+90 und + 60° (Abb. 61b). Die Mittelwerte liegen zwischen + 130 und + 140°, bei Fällen mit alleiniger 
Belastungszyanose um + 107°. Je schwerer die Tetralogie ist, um so stärker weicht die QRS-Achse 
nach rechts ab, um so kleiner wird R in I und um so tiefer Sin I und II, so daß in etwa der Hälfte 
der Fälle ein S,S;,- oder S7S71Snr-Typ resultiert. Nach Schmidt ist dies ein Ausdruck der RVH 
mit Rotation der Herzspitze um eine Transversalachse nach hinten. Fälle mit Ruhezyanose zeigen nach 
de Pasquale u.M. ein kleines bis fehlendes R,. Besteht lediglich eine Belastungszyanose, so ist 
R; = Sı oder R; > Sı. Parallel der Schwere weicht die T-Achse zunehmend nach links ab, so daß 
der Vektordifferenzwinkel größer wird. Die T-Achse liegt durchschnittlich um +40°. Im Vektor- 
kardiogramm ist die QRS-Schleife bei ausgesprochener Tetralogie nach unten, rechts und vorne 
gerichtet und dreht im UZS. Der größte Teil der Schleife liegt rechts von + 90°. Bei leichten Fällen 
(nur Belastungszyanose) ist sie mehr sagittal nach vorne und weniger nach rechts, bei älteren Patienten 
(leichteste Fälle mit guter Prognose) mehr nach links als nach vorne gerichtet. Ein Verlauf nach rechts 
oben und hinten, wie er bei der Trilogie möglich ist, kommt bei der Tetralogie nie vor. Beim VSD + PST 
und beim isolierten VSD ist die Schleife mehr nach links gerichtet (de Pasquale u. M.). Ein P-dextro- 
cardiale findet man bei etwa einem Drittel der Fälle, besonders bei älteren Patienten. Nach Schmidt 
ist die P-Amplitude weniger hoch und die P-Achse steiler als bei der Trilogie, sodaß Pj, größer wird 
als P,. Beim VSD + PST dagegen beträgt P nach de Pasquale u. M. nie mehr als 2,3 mm. 
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In den BWA finden sich rechtspräkordial R-Amplituden, wie sie Druckwerten in Höhe des System- 
druckes entsprechen (R, um 2 mV). Die R/S-Relation in V, ist groß (nach de Pasquale u. M. durch- 
schnittlich 11,4—7,3; bei sehr schweren Fällen nach Keith u. M. in 40—45%, unendlich). Bei einem 
Drittel bis Viertel der Fälle besteht eine mäßige Rechtsverspätung um 0,035”. Sie ist nicht so aus- 
geprägt wie bei einer schweren PST. Die Differenz oUP V,—V, ist stets positiv. Je schwerer der Fall, 
d.h. je schlechter der Lungendurchfluß und damit die Füllung des linken Ventrikels ist, um so deut- 
licher werden die Zeichen der LV-Hypoplasie: kleine R-Amplituden in V, und starke Linksrotation 
(Onat, Künzler, Schad, $. 96). Schon bei mittelschweren Fällen sind im Gegensatz zur isolierten 
PST die R-Zacken links präkordial kleiner als normal (< 0.7 mV) und auch die R/S-Relation wird 
nieder (um 0,8 und darunter). Nach de Pasquale u.M. beträgt sie bei etwa zwei Drittel der Fälle 
durchschnittlich 0,84, nur bei den atypischen und leichten Fällen 1,2—4,5. Die rechtspräcordialen hohen 
R-Zacken gehen, im Gegensatz zur PST, häufig schon in V, oder sogar in V, abrupt in eine rS-Form 
über. Dann deuten nur die rechtsthorakalen Ableitungen auf die Tetralogie und erlauben die Diffe- 
renzierung von einem single ventricle (S. 339). Da die ÜZ umgekehrt ist, kann die Herzrotation nur 
aus der Verteilung der Q-Zacken erschlossen werden (S. 89). Diese fehlen in V, bei über vier Fünftel der 
zyanotischen Tetralogien (bei Trilogie und PST in weniger als der Hälfte) infolge der extremen Links- 
rotation. Auch die in Abl. III häufigen Q-Zacken (bei ?/, der zyanot. TF, bei !/, auffallend tief) werden 
durch die Rotation erklärt. Positive T-Zacken in V,—V, findet man bei etwa einem Drittel der Fälle; 
negative T-Zacken in V, und weiter links sind selten und sprechen mehr für die höhere Druckbelastung 
bei Trilogie oder PST. Beim Pseudotruncus (Abb. 171), der die extremste Form der Tetralogie 
darstellt und dementsprechend im EKG immer eine LV-Hypoplasie zeigt, sind negative T-Zacken 
über V, hinaus häufiger, ebenso eine stärkere rechtsseitige Leitungsverzögerung (IRSB); letztere ist 
bei der gewöhnlichen Tetralogie selten (Fono und Littmann). 

Das EKG der Tetralogie bleibt weitgehend konstant. Die R-Amplituden in V, nehmen mit dem Alter 
nur wenig zu (Anstieg des Systemdrucks!). In einzelnen Fällen ist aber doch infolge zunehmender 
Passagebehinderung im rechten Ausflußtrakt eine rasche Progredienz zu beobachten (Abb. 171). So 
fanden auch Lendrum u. M. im EKG und bei den übrigen Befunden wiederholt den Übergang eines 
VSD + PST mit Li-Re-Shunt in einen Fallot innerhalb 1—6 Jahren. 


Phonokardiogramm 


Entsprechend den fließenden hämodynamischen Übergängen können auch die Phonokardiogramme 
der Vitien dieser Gruppe einander sehr ähnlich sein. Die Synopsis mit dem Röntgenbild, EKG und den 
klinischen Befunden ist deshalb besonders wichtig. Die Zusammenhänge sind für die verschiedenen 
hämodynamischen Situationen des VSD, von denen die Tetralogie nur eine Sonderform ist, in der 
schematischen Abb. 133 (S. 225) dargestellt. 

Beim Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose und Li-Re-Shunt wird das PKG von 
beiden Anomalien bestimmt. Schon kleine Septumdefekte mit normalem Druck im rechten Ventrikel 
(VSD I) und relativ kleinem Shunt (Flow-Relation < 2:1) zeigen, wenn sie einen geringen Gradienten 
zur Pulmonalis aufweisen, häufiger als ein isolierter VSD ein spindelförmiges Systolicum anstelle eines 
bandförmigen (van der Hauwaert u. M.). Die Spaltung des 2. Tones (meist > 0,04”) ist dann fast 
immer gut hörbar und P, leiser als A,. Ist ein VSD II—III mit einer Pulmonalstenose kombiniert, so 
zeigt sich dies vor allem in einer stärkeren Verzögerung des P, (0,04—0,09 nach A,, entsprechend einer 
isolierten PST mit analogem Druckgradienten). Der P, ist aber im Gegensatz zum isolierten VSD nicht 
akzentuiert, sondern normal oder deutlich abgeschwächt, letzteres besonders bei einer infundibulären 
Stenose (Gibson u. M.). Das Punctum maximum des meist spindelförmigen holosystolischen Ge- 
räusches liegt eher im 2. und 3. ICR parasternal links. Über dem tieferen Präcordium ist das Geräusch 
leiser und mehr bandförmig (VSD!). Das Geräuschende bedeckt aber im Gegensatz zum leichten Fallot 
meistens den A,. Bei einem großen Shunt kann ein apikales mesodiastolisches Geräusch und bei valvu- 
lärer Stenose ein pulmonaler Austreibungston vorhanden sein. 

Die Tetralogie von Fallot läßt sich mit Hilfe des PKG gut in die verschiedenen Schweregrade 
einstufen. Wegleitend hierzu sind 1. die Dauer des meist spindelförmigen Systolicums sowie die Lage 
des Geräuschmaximums innerhalb der Systole (S. 103), 2. das Verhalten des 2. Tones: Grad der Ver- 
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zögerung und Intensitätsabnahme von P, bzw. das Fehlen von P, (S. 100) und 3. das Fehlen oder 
Vorhandensein eines aortalen Ejektionstones. Die diesbezüglichen Characteristica für den leichten, 
mittleren und schweren bis extremen Fallot, wie sie besonders Vogelpoel u.M. beschrieben haben, 
sind in Abb. 72 (S. 104) graphisch dargestellt und in der folgenden Tabelle zusammengefaßt (zeitliche 
Mittelwerte; obere Extremwerte in Klammern). 


Schweregrad leicht (fakultativ zyanotisch) mittel schwer (bis extrem) 
Geräuschende unmittelbar nach A, in 2. Systolenhälfte Systolenmitte 
(oder vor oder mit A,) (oder etwas danach) 
Geräuschmaximum nach Systolenmitte kurz vor Systolenmitte frühsystolisch 
P, bis 0,09” nach A,, bis 0,12—0,14” nach A, fehlend 
schwach, evtl. noch hörbar (fehlend, evtl. noch registrierbar) 
A, evtl. teilweise von Geräusch höchstens ganz leicht bedeekt frei, eher akzentuiert 
bedeckt 
4. Ton evtl. vorhanden meist vorhanden vorhanden 


Man hört ein mittellautes systolisches Geräusch parasternal links mit einem Punctum maximum im 3.—4. ICR bei 
drei Viertel der Fälle, über der Pulmonalis bei einem Viertel. Die Intensität korreliert nieht mit der Schwere der 
Tetralogie. Erst beim extremen Grad treten mit der Verkürzung des Geräusches auch eine deutliche Intensitäts- 
abnahme sowie ein frühsystolischer Austreibungston auf. Im zyanotischen Anfall (Infundibulumspasmus!) kann das 
Geräusch ganz verschwinden (Fono und Littmann). Dies spricht ebenso wie das intrakardiale Phonokardiogramm 
dafür, daß es sich um ein PST- und nicht um ein VSD-Geräusch handelt. In den ersten Lebenstagen kann das Geräusch 
noch fehlen, ist aber gewöhnlich schon am Ende der ersten Woche zu hören (Taussig). Bei einer einseitigen Pulmonal- 
atresie ist das Geräusch oft auf der entgegengesetzten Seite lauter. 


Differentialdiagnostisch kann es schwierig sein, eine leichte Tetralogie von einem VSD abzugrenzen. Beim VSD I—II 
(S. 230) ist der 2. Ton aber wesentlich weniger gespalten, P, normal laut oder leicht akzentuiert und A, weitgehend 
vom Geräusch überdeckt. Dieses ist zudem eher band- als spindelförmig wie beim Fallot, doch kann bei beiden Ano- 
malien auch das Umgekehrte vorkommen. Sehr ähnlich sind die Phonokardiogramme des VSD IIIb (‚‚Eisenmenger“‘) 
und des schweren Fallot: Beide zeigen ein kurzes systolisches Geräusch, einen frühsystolischen Austreibungston und 
einen akzentuierten, einheitlichen 2. Ton. Der VSD IIIb hat aber meistens ein frühdiastolisches Geräusch über der 
Basis (rel. Pulmonalinsuffizienz), der Fallot nur ganz ausnahmsweise (Aorteninsuffizienz bei Bikuspidalklappen, 
Pulmonalinsuffizienz nach Endokarditis oder Operation, ferner bei fehlenden Pulmonalklappen [Miller u. M.]). 
Während bei der Aorteninsuffizienz das Diastolicum sofort mit dem A, einsetzt, besteht beim Fehlen der Pulmonal- 
klappen ein deutliches freies Intervall vom 2. Ton (verlängerte systolische Infundibulumkontraktion!). Bei post- 
operativer Pulmonalinsuffizienz ist der verspätete P, zu Beginn des Geräusches erkennbar. Beim schweren Fallot 
und Pseudotruncus mit offenem DB oder einem ausgeprägten Kollateralkreislauf kann auch ein kontinuierliches 
Geräusch vorhanden sein. Wichtig ist auch die Abgrenzung eines Fallot von einem VSD + PST mit Li-Re-Shunt 
(s. oben) und von einer isolierten infundibulären PST. Bei letzterer ist der P, nicht so stark verspätet und abgeschwächt 
wie beim Fallot und das Geräusch wie beim VSD eher band- als spindelförmig. 


Beim eigentlichen Pseudotruncus fehlt häufig ein systolisches Geräusch, und es findet sich fast 
ausnahmslos ein lauter aortaler Austreibungston. 


Differentialdiagnose 


Die Tetralogie gehört zur Gruppe der zyanotischen Vitien mit verminderter Lungendurch- 
blutung. Die Zyanose besteht in etwa 40% der Fälle schon von Geburt oder vom 1. Lebensmonat an, 
bei den restlichen Fällen tritt sie häufig zwischen dem 3. und 6. Monat auf (Taussig). Da in dieser 
Zeit die Lungengefäßzeichnung oft noch schwer beurteilbar ist, gehört die Tetralogie differential- 
diagnostisch auch zur Gruppe der Anomalien mit Zyanose seit Geburt oder der frühen Säuglings- 
zeit (8. 313). Die leichten Tetralogien, die erst im Kleinkindesalter oder später zyanotisch werden, die 
fakultativ zyanotischen oder azyanotischen Fälle bzw. der VSD + PST bilden die differentialdiagnosti- 
sche Gruppe der Anomalien mit leichter oder später Zyanose. Der Zyanosebeginn ist demnach 
ein wichtiges differentialdiagnostisches Kriterium, durch das bestimmte Anomalien ausgeschlossen und 
andere wahrscheinlicher werden. Allgemein gilt, daß der Fall um so schwerer und die Prognose um so 
schlechter ist, je stärker die Zyanose ist und je früher sie einsetzt (ausgenommen bei Anämie). Da ein 
großer Teil der von Geburt an zyanotischen Säuglinge noch im 1. Lebensjahr stirbt, ist die Differential- 
diagnose in diesem Alter besonders dringend. Entsprechend dem hämodynamischen Spektrum vom 
VSD + PST über die Tetralogie zum Pseudotruncus wird man je nach Alter des Patienten sowie 
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Beginn und Grad der Zyanose eine oder zwei der genannten differentialdiagnostischen Gruppen in 
Betracht ziehen müssen. Die Gruppe ‚‚Zyanose seit Geburt oder früher Säuglingszeit‘“ wird bei den 
Hypoplasien und Atresien im nächsten Kapitel abgehandelt (8. 313f.). Über die seltenen Fälle von 
Tetralogie mit vermehrter Lungengefäßzeichnung siehe unter zyanotische Vitien mit vermehrter 
Lungengefäßzeichnung (S. 340f.). Über den azyanotischen VSD + PST siehe auch unter VSD II—IIL 
(DD: 8.233). Man geht am besten so vor, daß man zunächst die Anomalien mit Zyanose und ver- 
minderter Lungengefäßzeichnung, dann die mit spät auftretender Zyanose differenziert. 


A. Anomalien mit Zyanose und verminderter Lungengefäßzeichnung: 


1. Tetralogie von Fallot: Zyanose in 40% d. F. ab Geburt oder 1. Monat, beim Rest meist ab 3. bis 6. Monat. 

Rö: Pseudoaortal konfiguriertes, normal großes bis leicht vergrößertes Herz mit deutlicher oder leerer Taille auch 
im SRD (Abb. 13, 40). Eventuell freier Zwickel im SLD und Seitenbild (Abb. 119, 28), wenn nicht starke 
Dextroposition der Aorta. Helle Lungenfelder (+ hiläre Konvolute oder retikuläre Zeichnung bei Kollateral- 
durchblutung) und helles Pulmonalfenster (SLD; im Säuglingsalter noch nicht so deutlich). Arcus aortae dexter 
in 25%, (Abb. 52). Dextroposition der Aorta (Abb. 157), bei leichten Fällen noch deutlich sichtbarer li. Pul- 
monalhauptast (Abb. 133, 155). Starke Linksrotation mit Hebung der Spitze, kleine und nach hinten ver- 
drängte li. Herzhöhlen. Keine Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung oder Herzinsuffizienz, falls nicht 
gleichzeitig eine Anämie, Lungenvenentransposition, Trikuspidalmißbildung oder eine Pulmonalinsuffizienz 
(erweiterte Pulmonalis, systolisches und diastolisches Geräusch!) besteht. 

EKG: RVH (entsprechend Druckwerten um 100 mm Hg). Rechtsachse und LV-Hypoplasie um so stärker bzw. 
um so eher, je schwerer der Fall (R, < 0,7 mV, R/S in V, < 0,8. Höhere Werte bei leichterer Tetralogie, dann 
noch abgeschwächter und verspäteter 2. Ton). Abrupte, umgekehrte ÜZ weit rechts, Q in V, meist fehlend 
(starke Rotation im UZS). 

PKG: Lautes Systolicum parasternal links im 3.—4., seltener 2.—3. ICR, Dauer um so kürzer und Maximum um so 
früher, je schwerer der Fall. ‚„‚Einheitlicher‘ 2. Ton (P, nur bei leichten Fällen noch registrierbar, 0,07—0,12” 
nach A,). A, nur bei leichten Fällen noch leicht vom Geräusch bedeckt. Eventueller 4. Ton bei schweren Fällen. 
Systolo-diastolisches Geräusch links hoch oben bei offenem DB oder evtl. Kollateralen, systolisches und 
getrenntes diastolisches Geräusch bei Pulmonalinsuffizienz. Eventuell aortaler Click (schwere Fälle). Amyl- 
nitrit-Test: Intensitätsabnahme und Verkürzung des Geräusches unter Verstärkung der Zyanose (Abnahme 
des Systemwiderstandes und der Lungendurchblutung), analog den sog. Zyanoseattacken (Verstärkung der 
Infundibulumstenose durch Spasmus!). 


2. Trilogie von Fallot/schwere PST: In 10—25% schon beim Neugeborenen Zyanose, frühe Herzinsuffizienz, die im 
Gegensatz zur Transposition auf Digitalis anspricht. Lebervergrößerung, Halsvenenstauung. 

Rö: Im Gegensatz zur Tetralogie im Säuglingsalter Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung und Rechts- 
insuffizienz mit Verstärkung der Zyanose. Herz vor allem nach rechts vergrößert, außer evtl. bei geringem 
Fassungsvermögen der rechten Kammer; dann aber rechter Vorhof groß. Pulmonalisprominenz oder ver- 
strichene Herztaille (dv, SRD), kein leeres Infundibulum wie bei TF! Deutliche Vorhofvergrößerung rechts 
im Gegensatz zur TF. Im SLD rechter Herzrand weit nach rechts reichend, auch nach kranial (Vergrößerung 
des re. Vorhofs!). Starke Linksrotation bei geringer Zyanose spricht für Trilogie, sofern eine TF mit Lungen- 
venentransposition ausgeschlossen werden kann. Bei Mesokardie (S. 368, Abb. 209) kann die Linksrotation 
unsichtbar sein. Bei TF Herz meist stärker nach dorsal gekippt und Spitzenbereich mehr gerundet und 
gehoben, da linke Herzhöhlen kleiner als bei TrF. Linkshypoplasie bei TrF seltener, nur wenn rechter Vor- 
hof sehr groß. 

EKG: Extreme RVH-Zeichen (R nach links kontinuierlich abnehmend) mit T-Negativitäten bis V, und weiter links 
im Gegensatz zur TF. Selten Zeichen der LV-Hypoplasie. 

PKG: Scharfes holosystolisches Geräusch, Pet. max. 2.—3. ICR links (höher als TF) mit Schwirren; meist spät- 
systolisches Maximum (Papierdrachenform), so daß A, erheblich überdeckt (Gegensatz zu TF). 2.Ton stark 
gespalten und P, abgeschwächt, aber meist hör- und immer noch registrierbar. Relativ häufig 4. Ton. Amyl- er 
nitrit-Test: Zunahme des Geräusches (intaktes Septum!). Phenylepi nne none PAGE , am MIR ieh Ih. ine 


3. Transposition + PST: Eventuell schwierig von TF zu differenzieren. Dafür sprechen: stärkere Dilatation des re. 
Ventrikels mit nach unten gerichteter Herzspitze, weiter nach kranial reichender Kammerbogen, größeres Herz (8: zu 
und ein konvexer linker oberer Herzrand durch Prominenz der Aorta ase. (bei starker Anteposition und Links- bu } hy d 
rotation). Die Aorta ist groß, die Pulmonalis klein; die Aorta reicht im SRD weit nach rechts (Anteposition!). er 
PKG: Akzentuierter, ohrnaher 2. Ton (anteponierte Aorta), evtl. gedoppelt. EKG: RVH oder komb. VH. 

4. Single ventriele + PST: Röntgenbild und EKG können der TF ähneln. Zyanose intensiv, Herz leicht vergrößert. 
Am linken Herzrand kann aber die anteponierte Aorta oder eine rudimentäre Ausflußkammer prominieren. EKG: 
RVH oder komb. VH oder LVH, evtl. Q- oder RS-Besonderheiten in den BWA, evtl. überdrehte Linksachse ( s. auch 1: 
8. 342). NEN] Ü.. 

5. Trikuspidalatresie: In 70% d. F. schon ab Geburt oder 1. Lebenswoche Zyanose, in 10% erst nach dem 1. Lebens- ä A 
jahr. Differenzierung durch das oft typische Röntgenbild und EKG (LVH und meist Linksachse) (S. 314). 
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6. Primäre pulmonale Hypertension: Dyspnoe, im Säuglingsalter Zyanose, besonders der unteren Körperhälfte (Re-Li- 
Shunt durch offenen DB!). Herz nicht groß. Ektatische Pulmonalis und weite zentrale Äste („amputierter Hilus“) 
mit heller Lungenperipherie. Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung im Säuglingsalter bei Schluß des offenen 
DB. EKG: RVH (weniger stark bei offenem DB). PKG: Relativ leises systol. Geräusch, evtl. auch diastolisches 
Geräusch (Pulmonalinsuffizienz!), 2. Ton einheitlich oder ganz eng gespalten, P, akzentuiert, evtl. pulmonaler Click. 


B. Anomalien mit leichter oder spät auftretender Zyanose: 


1. VSD + PST (mit geringem Shunt) /„azyanotischer“ Fallot: Lange Jahre gutes Befinden, relativ gute Leistungs- 
fähigkeit. Stumme Säuglingsanamnese! Höchstens anamnestisch häufige pulmonale Infekte. Zyanose fehlt bei etwa 
10—15%, der Tetralogien in den beiden ersten Lebensjahren (evtl. nur bei Belastung auftretend). 

Rö: Herz normal groß oder leicht vergrößert, Taille erhalten oder ausgeprägt; keine Pulmonalisprominenz, jedoch 

linker Hauptast frontal gut sichtbar. Arcus aortae dexter. Im SRD leichte Pulmonalisprominenz oder leere 
Taille. Eventuell dextroponierte Aorta im dv.- und SLD-Bild. Im SLD evtl. freier Zwickel, sofern keine 
Dextroposition. Lungengefäßzeichnung normal, evtl. leicht vermehrt oder leicht vermindert. Linksrotation. 

EKG: Komb. VH oder RVH (nie LV-Hypoplasie), mäßige Rotation im UZS. ÄQRS um + 90°. 

PKG: VSD-Geräusch mit weiter Spaltung des 2. Tones (0,07—0,12°) und Abschwächung von P,, der oft noch hörbar, 
immer aber registrierbar ist. A, noch weitgehend vom Geräusch bedeckt. Amylnitrit-Test: „Azyanotischer 
Fallot“ wird evtl. zyanotisch unter Abnahme und Verkürzung des Geräusches; beim VSD + PST evtl. 
gleiche Reaktion oder anfangs leichte Intensitätsabnahme, nach 30” leichte Zunahme des Geräusches (Vogel- 
poelu.M.). 

2. Infundibuläre PST (mit intaktem Septum): 


3. Sekundäre pulmonale Hypertension bei VSD/DB/ASD: Zyanose zunächst nur bei Belastung und unter O,-Beatmung 
verschwindend, dann permanent. Das Herz kann vergrößert sein, wenn Kompensation nachläßt oder noch größerer 
Kreuzshunt besteht; es kann aber auch annähernd normal groß sein. Linksrotation. Starke, gelegentlich ektatische 
Pulmonalisdilatation, die u. U. nur im SRD sichtbar ist. Vergrößerung des li. Vorhofs spricht für sekundäre pulm. 
Hypertension. Rechter Ventrikel leicht bis mittelgradig vergrößert (SLD!). Solange noch Li-Re-Shunt fließt, 
Hiluspulsationen. Lungenperipherie hell, zentrale Gefäße noch erweitert. Geräuschintensität variabel, P, stark 
betont. Im EKG RVH. Siehe auch unter VSD III—IIIb, DB III. 

4. Ebsteinsche Anomalie: Zyanose bei zwei Drittel der Fälle von Geburt oder früher Säuglingszeit an (Keith u. M.), 
Zyanose kann nur leicht sein, ist aber progredient. Neigung zu Tachyarrhythmien und Herzinsuffizienz. Leber- 
vergrößerung ohne Pulsationen. 


äheres S. 114, 116. Amylnitrit-Test: Zunahme des Geräusches. 


Rö: Bds. Herzvergrößerung, u. U. mit vorspringender und stark pulsierender distaler Kammer (SRD!). Taille 
verstrichen bis prominent, keine Pulmonalisprominenz,. schmaler Gefäßstiel, Lungengefäßzeichnung ver- 
mindert. 


EKG: Niedervoltage rechts präkordial, RSB mit starker Verspätung (progredient), großes P-dextrocardiale, AV-Zeit 
verlängert. Charakteristisches EKG in der frühen Säuglingszeit oft nicht vorhanden. 


PKG: Leise Herztöne mit Mehrfachrhythmus. Systolisches, diastolisches und präsystolisches Geräusch evtl. vor- 
handen (to and fro: DD Perikarditis). 2. Ton gespalten, P, verzögert und oft abgeschwächt. 


Prognose, Operationsindikation 


Prognose und Verlauf der unbehandelten TF hängen vor allem von der Schwere der PST und der 
Anpassung des Organismus an die verminderte Lungendurchblutung und damit Arterialisierung in 
den ersten beiden Lebensjahren ab (Kollateralkreislauf, Polyglobulie, Einschränkung der Belastung). 
Die mittlere Lebenserwartung beträgt 12 Jahre (Abbott). Todesursache ist bei drei Viertel der Fälle 
die Anoxie, bei einem Viertel eine Infektion. Die Todesfälle treten zur Hälfte im 1. Lebensjahr, zu zwei 
Drittel vor dem 3. Jahr ein. Ein Gradmesser für die Schwere der TF ist der Zyanosebeginn. Besteht 
die Zyanose schon von Geburt oder vom 1. Lebensmonat an (etwa 40%, d. F. nach Möller), so deutet 
dies auf eine schwere Pulmonalstenose oder -atresie (Pseudotruncus). Gegen Ende des ersten Halb- 
jahres bekommen diese Patienten immer häufigere und schwerere anoxämische Anfälle (blue spells) 
und sterben meist noch im Säuglingsalter. Leben sie länger (kaum über die erste Dekade hinaus), so 
sind sie dauernd tief zyanotisch‘ Bei etwa einem Drittel der Fälle tritt die Zyanose zwischeny dem 
2. Monat und dem Ende des 1. Jahres auf, meist im 2. Trimenon (Taussig), oft zunächst nur anfalls- 
weise mit gleichzeitiger DyspnoeX Zu Zyanoseanfällen kommt es eher später als in der ersten Gruppe; 
diese sind auch weniger intensiv. Die statische Entwicklung der Kinder ist verzögert und die körperliche 
Leistungsfähigkeit deutlich herabgesetzt (Arbeitsdyspnoe, bei Belastung häufiger Hockerstellung). 
Etwa ein Viertel der Tetralogien zeigt erst vom Ende des 1. Jahres an oder später eine leichte Zyanose 
(‚„.azyanotischer Fallot‘‘). Bei dieser Gruppe fehlen anoxämische Anfälle: die Zyanose und die Ein- 
schränkung der körperlichen Leistung nehmen aber im Laufe der Jahre, besonders in der Pubertät, 
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zu. Nur bei leichten Fällen (etwa 2,5%. Möller) treten erst gegen Ende des 1. Dezenniums oder noch 
später eine Belastungsdyspnoe und -zyanose oder eine nur oxymetrisch feststellbare Sauerstoff- 
untersättigung auf. Zum Exitus kommt es bei den leichteren Fällen im 2. bis 4. Dezennium, ausnahms- 
weise auch später. 


Paroxysmale Dyspnoe und starke Zyanose in den ersten Lebensjahren weisen auf eine schwere TF. Dieanoxämischen 
Anfälle sind anfangs irregulär und kurz, später häufiger und länger. Sie können zu Bewußtlosigkeit, Lähmungen, 
Krämpfen und zum Tode führen. Disponierend sind eine relative Anämie, Hämatokritwerte über 70%, eine über- 
schießende Polyglobulie und eine Exsiccose (cave Hitze, Fieber, Dyspepsie usw.). Die kritische Zeit liegt zwischen 
dem ‘6. und 18. Monat, wenn sich der meist nicht große DB schließt (Taussig) und die PST absolut (Gasul) oder 
relativ (8. 28) schwerer wird. Die Progredienz der TF ist in dieser Zeit am deutlichsten. Im 2. Halbjahr steigen kompen- 
satorisch Erythrozytenzahl, Hämoglobin und Hämatokrit an, weshalb die Kinder zyanotischer werden. Jenseits des 
18. Lebensmonats lassen die anoxämischen Anfälle nach. Ursache ist: wohl die Ausbildung des Kollateralkreislaufes 
und der Polyglobulie (Taussig). In dieser Zeit beobachtet man auch erstmalig die Hockerstellung (bis zum 8. bis 
10. Jahr), die die Belüftung der Lunge erleichtert und den Zufluß zum Herzen erhöht. Ein gutes Maß für die Schwere 
der TF ist die Sauerstoffsättigung des peripheren Blutes, die im Gegensatz zur PST unter Belastung, beim Säugling 
während des Schreiens, stark abfällt. Die Ruhesättigung beträgt nach Möller bei der Hälfte der Fälle 70—80 Vol%, 
bei einem Viertel 70—50% und bei einem Zehntel noch weniger. Bei einer Sättigung von 30—35% kann das Kind 
gerade noch einige Schritte gehen, bei 20—30% Sättigung nicht mehr. Sehr ernst ist eine O,-Sättigung unter 20% 
(Bewußtlosigkeit, Gefahr des plötzlichen Todes). Parallel zur O,-Untersättigung erhöhen sich die Erythrozytenzahl 
und das Hämoglobin. Die Polyzythämie kann Werte von 6—10—12 Mill., das Hb 22 g% und der Hämatokrit 60—90% 
erreichen. Ein Hämoglobin über 20 &% (125%) deutet auf eine schwere TF. Trotz erheblicher Untersättigung kann 
aber die Zyanose nur leicht sein oder sogar fehlen, sofern eine relative Eisenmangelanämie (Fanconi) besteht (ver- 
minderter Färbeindex bei Polyglobulie, normales oder wenig erhöhtes Totalhämoglobin). Bei hochgradiger Anoxämie 
und besonders bei zusätzlicher relativer Anämie ist die körperliche Entwicklung verlangsamt. Eine starke Poly- 
globulie, Hämatokritwerte über 70—75% und Flüssigkeitsverluste begünstigen zerebrale und pulmonale Embolien 
und Thrombosen. Die Sinusthrombose kann zu Lähmungen führen. Sie kann sich aber auch ohne Symptome organi- 
sieren und rekanalisieren. Wichtig ist die Unterscheidung von einem Hirnabszeß auf der Basis kleiner Thromben, der 
im 1. Lebensjahr selten ist. Bei 2—3% der die ersten Jahre überlebenden Tetralogien kommt es nach Taussig zur 
subakuten bakteriellen Endokarditis. Eine lange bestehende Polyzythämie führt bei Erwachsenen zu erhöhter Blutungs- 
neigung (Hämoptysen bei stark entwickeltem Kollateralkreislauf, Intestinalblutungen). Die verminderte pulmonale 
Durchblutung soll zur Tuberkulose disponieren. 


Die konservative Therapie richtet sich im Säuglings- und frühen Kindesalter vor allem gegen die Zyanoseanfälle 
(Knie-Bauchlage, Hängelage über der Schulter der Mutter, Sauerstoff, Morphin), die zerebralen Thrombosen (Anti- 
koagulantien) und die Infektionen (intensive Antibiotikabehandlung). Die Infektionsprophylaxe ist wichtig wegen der 
Gefahr des Hirnabszesses, der Septikämie und der bakteriellen Endokardi Um einer aggravierenden relativen 
Anämie vorzubeugen, sollte man Eisen verabreichen. Bei Anämie können kleine Bluttransfusionen als Sofort- 
maßnahme lebensrettend wirken. Hb-Gesamtmenge und Hämatokrit sind periodisch zu kontrollieren, da Hämatokrit- 
werte über 70% schlecht ertragen werden und dann kleine Aderlässe evtl. nützlich sind. Flüssigkeitsverluste bei Hitze, 
Fieber usw. sind gefährlich und deshalb auszugleichen. Da die Kinder ihre Leistungsgrenze meistens gut kennen, ist 
eine strenge Einschränkung ihres Bewegungsdranges nicht erforderlich. 


s 


Da die Tetralogie progredient verläuft, ist eine Operation immer indiziert. Die Dringlichkeit des 
Eingriffs hängt von der Schwere des klinischen Bildes, das operative Vorgehen vom Alter des 
Patienten und vom Zustand der Pulmonalgefäße ab. Bei Säuglingen mit kleinen Herzen, fehlendem 
Geräusch und hellen Lungenfeldern besteht selbst bei leichter Zyanose die Gefahr einer Anoxämie. 
Wenn die Zyanoseanfälle länger werden und mit Bewußtlosigkeit einhergehen und wenn die Gewichts- 
kurve nicht mehr ansteigt, ist eine Frühoperation indiziert (Taussig). Bei Gewichtszunahme, lauten 
Geräuschen und Verschwinden der anfallsweisen Dyspnoe in Knie-Thoraxlage oder Bauchlage kann 
die Operation aufgeschoben werden, ebenso wenn die O,-Sättigung beim Schreien nicht unter 30%, 
sinkt. Bei Kindern jenseits des Säuglingsalters mit stark eingeschränkter Leistungsfähigkeit, per- 
sistierenden Zyanoseattacken und Bewußtseinsverlust sowie einer frühen und starken Polyzythämie 
(Hämatokrit über 70, Thrombosegefahr!) ist eine Operation indiziert. Aufgeschoben werden kann die 
Operation (bis zur totalen Korrektur), wenn nur eine minime Zyanose, eine geringe Einschränkung 
der Leistungsfähigkeit oder nur 6-7 Mill. Erythrozyten vorhanden sind. Auch wenn ein großer Vorhof- 
septumdefekt kombiniert ist, der die Chancen etwas einschränkt, tendiert man, wenn möglich, zum 
Aufschub (Taussig). Vorübergehend kontraindiziert ist die Operation bei latenten Infektionen, da 
die Wundflächen und die Anastomose hierfür besonders anfällig sind. Leichtes Fieber kann durch eine 
Anämie hervorgerufen werden und sollte keine Kontraindikation gegen die Operation sein, wenn die 
Gefahr des Exitus infolge Anoxämie besteht (Taussig). 
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Als Operationsmethoden kommen die Shuntoperationen, d.h. Anastomosen zur Umgehung des 
stenotischen Ausflußtraktes in Betracht (Blalock-Taussig. 1945: Anastomose A.subelavia — 
A. pulmonalis auf der kontralateralen Seite des Ar aortae; Potts, Smith, Gibson, 1946: Dorsale 
Anastomose Aorta — A. pulmonalis von 4mm Diameter), ferner die Beseitigung des Hindernisses 
selbst (Brock, 1948/1950: Infundibulumresektion, Valvulotomie) und die totale Korrektur mit Hilfe 
der Herz-Lungen-Maschine (Lillehei, Varco, 1955/1956: Verschluß des VSD, Resektion oder Spal- 
tung der PST und Schaffung eines adäquaten Ausflußtraktes). Die Tetralogie stellt schon im 1. und 
2. Lebensjahr oft ein therapeutisches Problem dar und erfordert unter Umständen eine Notoperation 
(s. oben). Je jünger der Patient und je schwerer die Zyanose ist, um so höher ist die Operations- 
mortalität. Diese ist bei den Shuntoperationen geringer als bei der totalen Korrektur, besonders bei 
Säuglingen und Kleinkindern. Die totale Korrektur ist bis zum 4. Lebensjahr, vor allem bis zum 
2. Jahr, noch mit einer hohen Mortalität belastet (s. unten), weshalb in diesem Alter die Shuntopera- 
tionen vorgezogen werden. Bei diesen ist die Mortalität nur in den ersten 11, bis 2 Jahren höher 
als danach. Deshalb wendet man sie in den ersten beiden Jahren nur als Notoperationen an. Die 
Shuntoperationen sind im Gegensatz zur totalen Korrektur nur Palliativeingriffe mit begrenzter 
Wirkung (s. unten). Mit einer mehrjährigen Besserung ist jedoch zu rechnen, bis die Kinder in das für 
die totale Korrektur günstige Alter kommen. Nach Kirklin u. M. ist die totale Korrektur nach voran- 
gegangener Shuntoperation mit einer auffallend niedrigen Mortalität belastet, obwohl sie technisch 
schwierig ist. Im Schulalter ist die totale Korrektur die Methode der Wahl. Voraussetzung sind ein aus- 
reichend weites Pulmonalstrombett und ein gut korrigierbares Ventrikelsystem. Wenn die Pulmonal- 
gefäße ein kleines Kaliber haben, sind die Shuntoperationen außer bei Säuglingen und Kleinkindern 
auch bei älteren Kindern und Erwachsenen indiziert (Hahn u.M.. Harris u. M.). Durch Rekanali- 
sierung und Erweiterung des pulmonalen Strombettes und Vergrößerung der Kapazität des hypo- 
plastischen linken Ventrikels wird das Risiko für die spätere totale Korrektur vermindert. 


Ss 


Die Operationsmortalität der Shuntoperationen beträgt bei Kindern über 3 Jahren nach Paul, Miller und Potts 
(1961) 3.8—4%, bei Kindern unter 3 Jahren 12—15% (700 Fälle), nach Taussig (1962) bei den letzten 100 Fällen 
zwischen 2 und 12 Jahren nur 2%. Shumacker und Mandelbaum (1960) hatten bei den letzten 70 Shuntoperationen 
keinen Todesfall. Bei über 18 Monate alten Kindern betrug die Früh- und Spätmortalität 2,5%; bei Kindern unter 
18 Monaten lag die Frühmortalität bei 9%, die Früh- und Spätmortalität (Lungenödem, Herzinsuffizienz, Pneumonie, 
Blutungen) zusammen bei 21%. Nach Hahn u. M. ist die Mortalität um so höher, je kleiner die Pulmonalgefäße sind 
(3% bei „großem“, 16% bei mäßig verkleinertem, 70% bei stark verkleinertem Gefäßkaliber). Die Operationsmortalität 
der totalen Korrektur ist gesunken. Sie beträgt nach Kirklin u. M. (1960) 16%, nach Derra u. M. (1962) 16% und 
nach Kay u. M. (1961) in den letzten 2 Jahren 15%. Nach Taussig liegt sie zur Zeit in erfahrenen Händen zwischen 
10 und 15%. Malm u. M. hatten bei 34 Fällen (die Hälfte mit vorangehender Anastomosenoperation) in den letzten 
2 Jahren keinen Todesfall. Bei Kindern bis zum 3. Jahr betrug die Mortalität der totalen Korrektur nach Kirklin u.M. 
(1960) 100%, zwischen 3. und 4. Jahr 39% (zuletzt 20%). zwischen 5. und 7. Jahr und nach dem 15. Jahr 16%. Am 
günstigsten lag sie zwischen dem 8. und 14. Jahr mit 7% und bei azyanotischen Fällen mit 0%. Bei Kindern über 
4 Jahren betrug sie durchschnittlich 12%. Bei leichter bis mittelgradiger Zyanose hatte Kirklin eine Mortalität 
von 14%, bei schwerer Zyanose von 20%. Sofern nur eine Valvulotomie und Exzision durchgeführt werden mußte, 
trat kein Todesfall auf; bei Implantation einer Ausflußbahnprothese (über ®/, der Fälle!) starben 23%. Bei zwei- 
zeitigem Vorgehen wird, wenn es die Größe der Pulmonalgefäße zuläßt, nach Senning zunächst ein vorderes aorto- 
pulmonales Fenster angelegt (später leichter zu unterbinden, geringere Dissektionen, geringere Blutungen). Sonst 
kommt eine Blalock-Taussigsche Operation in Betracht. Nach der Pottschen Operation ist die totale Korrektur 
schwierig. Im Säuglingsalter ist eine aortopulmonale Anastomose besser, da sie weniger die Tendenz hat, im Wachstum 
zurückzubleiben und die A. subelavia noch klein ist. Statt der Blalock-Taussigschen Operation kann die Anasto- 
mose auch mit Hilfe einer Kunststoffprothese durchgeführt werden (Klinner u. M.). Brock und Ross lehnen die 
Verwendung einer Ausflußbahnprothese ab, weil man weder ihr anatomisches noch ihr funktionelles Schicksal aus- 
reichend kennt (fibröse Plaques, womöglich mit paradoxen Bewegungen) und bei etwa !/; der Fälle mit großem Patch 
bis über den Pulmonalring hinauf eine stärkere Pulmonalinsuffizienz nicht zu vermeiden ist. Wenn die A. pulmonalis 
weniger als halb so groß ist wie die Aorta, ziehen sie ein zweizeitiges Vorgehen vor. Zuerst führen sie eine Valvulotomie 
bzw. geschlossene Infundibulumresektion durch, worauf sich im Gegensatz zu den Shuntoperationen die Ausflußbahn 
und der Pulmonalgefäßbaum weiten (Pulmonaldrucksteigerung auf 20—70 mm Hg), die linken Herzhöhlen größer 
werden und der Fall in einen azyanotischen Fallot, balancierten VSD oder VSD mit leichter PST und Links-Rechts- 
Shunt verwandelt wird. Die Gefahr besteht in einer zu ausgiebigen Infundibulumresektion und in der Umwandlung 
des Fallot in einen Eisenmenger-Komplex, weshalb Brock die geschlossene Infundibulumresektion vorzieht und eine 
gewisse Stenose beläßt. Diese wird dann bei der 2. Sitzung am offenen Herzen gleichzeitig mit dem Verschluß des 
VSD vollends beseitigt. Bisher sind noch nicht sehr viele solche zweizeitige Operationen durchgeführt worden. Nach 
der Valvulotomie sind die Resultate in etwa 80% gut. Die Mortalität der Brockschen Operation betrug zuletzt 
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etwa 7%. Bei Atresie einer Pulmonalarterie hängt die Operabilität davon ab, ob geeignete Gefäße für eine Anasto- 
mose vorhanden sind (Mustard: Anastomose A. subelavia — rechter oberer Pulmonalast). Für die Indikation ist die 


Gefäßdarstellung im Angiokardiogramm entscheidend. Die Mortalität ist in diesen Fällen höher. 


Unmittelbare Gefahren der Shuntoperationen sind bei zu kleiner Anastomose eine verstärkte Hypoxämie, wenn 
natürliche Kollateralen thrombosieren oder durchtrennt werden, bei zu großer Anastomose ein Lungenödem, besonders 
‚wenn der linke Ventrikel primär klein ist. Das Spätresultat der Blalockschen Operation wird durch eine ungenügende 
Anastomose beeinträchtigt, die im Wachstum zurückbleibt oder sekundär thrombosiert, das Spätresultat der Pott- 
schen Operation durch eine zu weite Anastomose, die zu Herzinsuffizienz bzw. pulmonaler Hypertension mit fort- 
schreitenden Gefäßveränderungen führt. Ursache der Spättodesfälle nach Shuntoperationen sind auch Hirnembolien 
und Infektionen (Hirnabszeß, bakterielle Endokarditis), mit denen in 15—20%, zu rechnen ist. Zunächst haben 80 bis 
90% der Shuntoperationen ein gutes Resultat. Aber 5—8 Jahre nach der Blalockschen Operation zeigen nach 
Taussig nur noch ?/,, nach 10—13 Jahren 40%, ein gutes Resultat\Für ein Kind von 4—8 Jahren bestght eine 75 %ige 
Chance, durch eine Anastomosenoperation gebessert zu werden und die Besserung bis zur totalen Korrektur im Alter 
von 10—12 Jahren zu behalten.”In den ersten 5 postoperativen Jahren benötigten etwa 4—5% der Kinder, die 
zwischen 2 und 8 Jahren operiert wurden, eine Reoperation, nach weiteren 5 Jahren bereits !/, aller Fälle (Taussig). 
Die Ergebnisse der Pottschen Anastomose, die mehr die Tendenz hat, mitzuwachsen, sind etwas besser: Nach 8 Jahren 
zeigen noch etwa 79%, nach 11—13 Jahren ?/, der Fälle ein gutes Resultat, und nur 3% brauchten eine Reoperation 
(Paul, Miller und Potts). Je jünger das Kind bei der Operation ist, d.h. je schwerer der Fall primär ist, um so 
häufiger ist eine Reoperation notwendig. Diese bringt nach Taussig nur bei etwa der Hälfte der Fälle ein gutes Resultat 
und zeigt eine hohe Mortalität von etwa 20%. Postoperativ verschwinden infolge besserer Arterialisierung des 
Blutes meistens die Ruhedyspnoe und Zyanose oder sie treten nur noch bei Belastung auf. Die Leistungsfähigkeit 
nimmt zu. Trommelschlegelfinger und Polyzythämie gehen zurück, eine leichte Polyglobulie kann allerdings erhalten 
bleiben. Über der Anastomosestelle ist spätestens nach 1—2 Wochen ein kontinuierliches Geräusch zu hören, das sich 
im Laufe des 1. Jahres noch verstärken kann und bei älteren Kindern evtl. mit einem Schwirren einhergeht. Der 
Pulmonalton kann hörbar werden, bleibt aber verspätet. Durch die Shuntoperationen und das Brocksche Vorgehen 
wird die Lunge besser durchblutet, die Pulmonalis und die linken Herzhöhlen werden größer; auch das Herz vergrößert 
sich. In EKG werden die linkspräkordialen R-Amplituden als Folge der besseren Füllung des linken Ventrikels größer. 
Paul u. M. fanden bei zwei Drittel der Fälle eine kombinierte VH, beim übrigen Drittel lediglich eine RVHARadio- 
logisch zeigt sich spätestens innerhalb eines Monats eine Vergrößerung des Herzens (bessere Füllung des linken Ven- 
trikels!). Die Pulmonalarterie wird weiter und die Lungendurchblutung intensiver. Nach der Pottschen Anastomosen- 
operation war bei einem Drittel der Fälle keine oder nur eine geringe Herzvergößerung festzustellen. Eine starke 
Herzvergrößerung bis zur Herzinsuffizienz (3% der Blalock-Fälle) spricht für eine zu breite Anastomose. Die arterielle 
O,-Sättigung erhöht sich bei drei Viertel der Fälle auf S0—95 Vol%. Werte unter 70% sind nach Möller u.M. als 
ungenügendes Ergebnis zu betrachten. Damit Werte von über 90% erreicht werden, muß der Lungendurchfluß auf 
ein Vielfaches ansteigen. Dies führt zu einer starken Linksbelastung und damit zur Gefahr der Linksinsuffizienz. 
Der Pulmonalarteriendruck steigt postoperativ meist auf 25—30 mm Hg an, bei hohem Flow evtl. auf 40 mm Hg 
und mehr, wobei sich dann eine Widerstandsvermehrung bemerkbar macht. Pulmonaldruckwerte unter 15 mm Hg 
sind als anormal niedrig und als schlechtes Operationsergebnis zu werten. Das gleiche gilt, wenn die Zyanose und die 
Polyglobulie bestehen bleiben oder das Anastomosegeräusch leiser wird bzw. verschwindet. selbst wenn unmittelbar 
nach der Operation eine gewisse Besserung eingetreten war. 


Bei totaler Korrektur muß unter Umständen zur Erweiterung einer hypoplastischen Ausflußbahn oder eines hypo- 
plastischen Pulmonalringes außer einer ausgedehnten Infundibulumresektion ein ovalärer Patch eingesetzt werden. 
Hudspeth u.M. haben ein transatriales Vorgehen entwickelt, das ohne Ventrikulotomie und Ausflußtrakt-Patch 
eine ausgedehnte Infundibulumresektion sowie eine genügende Erweiterung ermöglichen soll. Eine unmittelbare 
Gefahr bei der Operation stellen die bei zyanotischen Vitien häufigeren Gerinnungsstörungen dar, ferner Rhythmus- 
störungen des Herzens (AV-Block bei Verschluß des VSD in etwa 9% der zyanotischen Fälle), eine schwere post- 
operative Hypotension und eine Rechtsinsuffizienz bei ungenügender Infundibulumresektion. Nach Kirklin sollte 
der systolische Druck im rechten Ventrikel nach der Operation nicht mehr als 60% des Systemdruckes betragen. 
Später kann sich das Infundibulum aneurysmatisch ausweiten. Dies sahen Payne und Kirklin nach Verwendung 
von Ivelon-, nicht aber von Teflon-Patches in 3 Fällen. Voraussetzung dafür ist ein höherer Druck im rechten Ven- 
trikel bzw. ein Wiederaufgehen des Ventrikelseptumdefektes. Umgekehrt scheint nach Osborn u. M. bei den Fällen, 
bei denen durch das operative Vorgehen (Infundibulumpatch, Spaltung des Pulmonalringes) zwangsläufig eine Pul- 
monalinsuffizienz auftritt, die Prognose besser zu sein, wenn ein gewisser Restgradient bestehenbleibt. Postoperativ 
verschwindet die Zyanose völlig (arterielle Sättigung um 96%). Die Patienten werden symptomfrei und voll leistungs- 
fähig. Röntgenologisch ist das Herz normal groß, die Lungendurchblutung normal und im Falle einer Pulmonal- 
insuffizienz die A. pulmonalis evtl. erweitert. Ein großes Infundibulum kann am Herzrand etwas ausbuchten (schräg- 
rechte Aufnahme!). Im 3.—4. ICR links findet man nach totaler Korrektur ein systolisches Geräusch, seltener auch 
ein diastolisches bei Pulmonalinsuffizienz. Das systolische Geräusch ist um so lauter, je höher der Residualgradient 
zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalis ist. Bei den Fällen von Griffiths u. M. war das Systolicum holosysto- 
lisch, spindelig und vom Grad III bei einem Residualgradienten von 10—50 mm Hg, nur mesosystolisch und vom 
Grad II bei fehlendem Gradienten (< 10 mm Hg) und am leisesten bei Fällen mit ausgedehnter Infundibulum- 
resektion ohne Verwendung eines Ausflußtrakt-Patches. 
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Abb. 159. H. E., 110/,, I 58444. 


Rö: Leicht verbreitertes Herz (HLQ = 0,57) mit stark gerundetem Kammerbogen (a), flacher Taille und verlängertem 
Pulmonalissegement. Am rechten Vorhofbogen linker Vorhof durchscheinend, leicht vorspringend. Rechter oberer 
Wirbelsäulenrand frei. Lungengefäßzeichnung leicht vermehrt, besonders zentral. 


AKG: Im Dextrogramm (b) reicht der rechte Ventrikel vermehrt nach links. Infundibulumverlauf von links unten nach 
rechts oben; linker Ventrikel vergrößert, breit links randbildend. Schwache Frühaortenfüllung (nur systolisch: „arte- 
fizieller‘‘ Rechts-Links-Shunt bei VSD). Mißverhältnis zwischen weitem Pulmonalstamm und sehr engem rechtem 
Hauptast (periphere Pulmonalstenose). Das nicht wiedergegebene Lävogramm zeigt die vergrößerten linken Herz- 
höhlen und eine Spätfüllung des rechten Ventrikels und der A. pulmonalis (Links-Rechts-Shunt trotz peripherer 
Pulmonalstenose). 
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Zu Abb. 159 


EKG: EA: ÄQRS anfangs + 32°, spät — 86°, Schleife im GUZS (LVH ?). P/PR = 2.0, P in II gekerbt (in V, breite 
negative Nachwelle): Vorhofbelastung links. BWA: Beachte den rsR’-Typ mit überhöhtem R’ von 3,2 mV (RVH + 
Dilatation) gleichzeitig R, = 3 mV, 9 = 0,3mV (kombinierte LVH). Keine Rotationszeichen (q in V): 


PKG: Stark akzentuierter, einheitlicher 2. Ton. Relativ leises holosystolisches Geräusch. 


DD: Röntgenbild weist auf Links-Rechts-Shunt mit Vergrößerung der linken Kammern. Im EKG LVH + RVH. 
PKG paßt ebenfalls zu VSD mit pulmonaler Hypertension. Die periphere Pulmonalstenose ist hier ohne Katheteris- 
mus und Angiokardiographie nicht zu diagnostizieren. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt mit peripherer Pulmonalstenose (Links-Rechts-Shunt). (Druckkurve: Rechter Pul- 
monalast etwa 15mm Hg. Pulmonalstamm 100/50 mm Hg, RV 100/8 mm Hg. Minutenvolumen rechts:links = 1,7). 
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Abb. 160. M. B., 3/12 J., 55755. 


AKG: Dextrogramm (a—c): Gleichzeitige Darstellung der A. pulmonalis und schwächer der Aorta. Auf dem Seiten- 
bild ist systolisch (b) ein Rechts-Links-Shunt durch den hohen VSD und die domförmige Pulmonalstenose mit post- 
stenotischer Dilatation sichtbar. Diastolisch (ce) kein Shunt mehr nachweisbar. Lävogramm (d): Kräftige Spätfüllung 
der A. pulmonalis (Links-Rechts-Shunt). Lage- und Größenverhältnisse: Vergrößerter, hypertrophischer rechter 
Ventrikel (a) (Druckbelastung rechts), Infundibulumverlauf von links unten nach rechts oben. Stark vergrößerter 
linker Ventrikel breit links randbildend, im Lävogramm (d) mit breiter, hoher Schulter dargestellt (Volumenbelastung 
links). Rechts-Links-Shunt im Dextrogramm teilweise artefiziell durch Katheterüberdruck. D: VSD mit Pulmonal- 
stenose (Kreuzshunt mit vorwiegendem Links-Rechts-Shunt). 

EKG: (S. 284) EA: ÄQRS + 30°, T konkordant, P 0,09”, P:PR 0, deutliche negative Nachwelle von P in V,, 
(Vorhofbelastung links). BWA: Rr’s in V,. Differenz oUP V,—V, + 0,005” (Rechtsverspätung), ÜZ nach links 
verschoben, gleichzeitig R, = 4,7 mV, q, = 0,5 mV, hohes, symmetrisches T, von 1 mV (typische Volumenbelastung 
links mit Druckbelastung rechts). 
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PKG: Hochfrequentes, holosystolisches, bandförmiges 
Geräusch, bis A, dauernd (Ende der T-Welle). Der P, 
fällt verspätet ein (0,04 nach A,) und ist von kleiner 
Amplitude (vgl. 1. Ton). 


DD: Starke Volumenbelastung links weist auf großen 
Links-Rechts-Shunt, das Geräusch auf einen VSD 
TI—(III). wobei man einen einheitlichen 2. Ton erwar- 
ten würde. Die pathologische Spaltung des 2. Tones 
und Abschwächung von P, deutet auf zusätzliche Pul- 
monalstenose. Der Links-Rechts-Shunt muß aber dem 
Geräusch und der Herzgröße nach groß sein. 


Diagnose: Venirikelseptumdefekt mit Pulmonalklappen- 
stenose (Links-Rechts-Shunt bzw. Kreuzshunt mit 
vorwiegendem Links-Rechts-Shunt; RV 125/0, PA 
50/15 mm Hg). 


Abb. 161. S. R., 


52/5 I.. 664/61 (8.). 


Rö: Beidseits verbreitertes Herz (HLQ = 0,57) mit 
gerundeter, tief- und einwärtsliegender Spitze (a), Pul- 
monalsegment nicht vorspringend, Taille verstrichen, 
Aortensegment sichtbar. Gefäßband nach rechts ver- 
breitert, am rechten Vorhofrand linker Vorhof durch- 
scheinend. Lungengefäßzeichnung mäßig vermehrt. Im 
SRD (b) Kammerbogen weit nach links reichend, 
Herzspitze läßt Zwerchfellwinkel frei: flache Taille, 
Pulmonalsegment nicht vorspringend. Herz auch nach 
reekts verbreitert, Retrokard ausgefüllt, wohl durch 
rößerten linken Vorhof. Im SLD (c) linker Ven- 
trikel die Wirbelsäule leicht überragend, Herz auch 
nach rechts verbreitert mit ausgefüllter Bucht. D: 
Volumenbelastung links bei Links-Rechts-Shunt und 
Verdacht auf zusätzliche Rechtsbelastung [in a) und b) 
linker Ventrikel links randbildend, vergrößert auch 
in e)]. 


EKG: (S.284) EA: ÄQRS +112°, ÄT + 40° (Differenz- 
winkel über 60°!). BWA: ÜZ in V,—V,. oUP in V, = 
0,02”, in V, = 0,04” (obere Grenze), Diff. oUP V,—V, = —0,02”. R, mit 2,3 mV und S, mit 2,0 mV an oberer Grenze, 
R, + 8, = 4,3 mV (überhöht), R/S in V,—V, überhöht, T links symmetrisch und auf 0,5 mV überhöht, q in V,—V,.D: 
Zeichen der Volumenbelastung links mit Verdacht auf RVH (ÄQRS rechtstypisch, rechtsseitige BWA mit über- 
wiegenden R-Zacken, obwohl R, mit 1,3 mV noch in erlaubten Grenzen). 


PKG: Hoch- und allfrequentes holosystolisches Geräusch mit angedeutetem mesosystolischem Maximum, bis zum 
2. Ton dauernd, Pet. max. am Erb. 2. Ton über Pulmonalis abgeschwächt. 


DD: Herzform und Lungengefäßzeichnung sprechen für leichteren Links-Rechts-Shunt, SLD und EKG für zusätz- 
liche Rechtsbelastung, was bei kleinem Links-Rechts-Shunt nur durch eine zusätzliche Pulmonalstenose zu erklären 
wäre. Hierzu passen fehlende Pulmonalisprominenz, abgeschwächter P,. Geräusch zu VSD I—II passend. Gegen in- 
fundibuläre PST spricht das Fehlen eines gespaltenen 2. Tones. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalklappenstenose (RV 110/0, PA 18/4 mm Hg. Nach O,-Werten kein 
sicherer Shunt). 
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Abb. 162. K. J., 11?/5 J., 52693. 


Rö: Beidseits, besonders nach rechts verbreitertes Herz 
(HLQ = 0,59) mit verlängertem Kammerbogen (a), 
Pulmonalsegment nicht differenzierbar, Taille von ver- 
größerten Hilusgefäßen ausgefüllt, vermehrte Lungen- 
gefäßzeichnung. Gefäßband rechts breit, Aorta asec. 
vorspringend, nach links ziehend (Arcus aortae sinister). 
Im SLD (ec) beidseitige Ventrikelvergrößerung, tief ge- 
legene vordere Bucht zwischen Aorta asc. und kurzem 
rechtem Kammerbogen (verkleinertes Infundibulum ?), 
breiter Arcus aortae sinister, D: Voluınenbelastung 
links mit Rechtsbelastung, fehlende Pulmonalispromi- 
nenz. VSD mit Verdacht auf infundibuläre PST. Aty- 
pischer Fallot ? 


AKG: Im seitlichen Dextrogramm (b) konstante Einengung des Infundibulum im Bereich der Crista supraventri- 
eularis; eiförmiger, hypertrophischer rechter Ventrikel, schwacher Rechts-Links-Shunt in den linken Ventrikel ohne 
Kontrastfüllung der Aorta ase. 


DD: Röntgenologisch Verdacht auf atypischen Fallot. VSD III auszuschließen, da keine Pulmonalisdilatation. In- 
fundibuläre Stenose deshalb wahrscheinlich. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt mit infundibulärer Pulmonalstenose (Kreuzshunt mit überwiegendem Links-Rechts- 
Shunt. RV 120/0 mm Hg, PA 50/5 mm Hg. Keine Zyanose). 
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Abb. 163. M. M., 1$/,, J., 53882. 


Rö: Herz leicht vergrößert (HLQ = 0,58), Kammer- 
bogen verlängert und steil ansteigend zum vorgebuch- 
teten, langen Pulmonalsegment (a). Lungengefäßzeich- 
nung zentral leicht vermehrt (klinisch Subzyanose). 
AKG: Im Dextrogramm (c, Füllung präinfundibulär) 
kein Rechts-Links-Shunt, infundibuläre Stenose am 
Ostium, Rotation im UZS nach Infundibulumverlauf, 
hochgezogener linker Pulmonalast. Im Lävogramm (b) 
gute Darstellung der linken Herzhöhlen, Spätfüllung 
der A. pulmonalis (Links-Rechts-Shunt bei VSD), Arcus 
aortae dexter. 


EKG: (8.285) EA: ÄQRS +585°, P dextrocardiale. 
BWA: Starke RVH (R rechts über 3 mV mit ST- 
Senkung, starke Rotation im UZS), gleichzeitig aber 
R, von 3 mV (überhöht): Kombinierte RVH + LVH 
mit überwiegender RVH. 


PKG: Holosystolisches, spindelförmiges Geräusch, hochfrequent, Maximum in der 2. Systolenhälfte, A, knapp über- 
dauernd. Deutlicher A,, abgeschwächter und um 0,075’ verspätet einfallender P;. 

DD: Nach Röntgenleerbild Links-Rechts-Shunt bei hohem VSD mit starker Rechtsbelastung (großes Pulmonalseg- 
ment bei nur leicht vermehrter Lungengefäßzeichnung und mittelgroßem Herzen). Arcus aortae dexter spricht mehr 
für atypischen oder typischen Fallot. Im EKG kombinierte RVH + LVH mit vorwiegender Rechtsbelastung 
und starker Rotation im UZS. VSDIII wäre möglich, nach PKG aber auszuschließen: 2. Ton stark gespalten, 
P, abgeschwächt. Letzteres spricht für eine Pulmonalstenose. Geräuschmaximum in der 2. Systolenhälfte, gut diffe- 
renzierbarer A, und etwas früheres Geräuschende sprechen für gleichzeitigen VSD. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt mit infundibulärer Pulmonalstenose (Links-Rechts-Shunt. RV 75/0, PA 35/10 mmHg). 
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Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose 


Abb. 164. E. B., 117/15 J., 56166. 


Rö: Kleines Herz (HLQ = (0,46) mit verlängertem, stark gerundetem Kammerbogen und flacher Taille (a); linker 
Pulmonalishauptast erweitert, aber nur kleines Pulmonalsegment (vgl. AKG). Linker oberer Wirbelsäulenrand frei, 
amı rechten breiter, geradliniger Gefäßschatten, der sich nicht in die V. brachiocephalica fortsetzt (Arcus aortae dexter). 
Rechtsseitige Impression im Ösophagogramm. Lungengefäßzeichnung zentral leicht vermehrt. D: Atypischer Fallot ? 


AKG: Im Dextrogramm (b, ce) intensive Frühfüllung eines Arcus aortae dexter, sichtbare Pulmonalklappenstenose 
mit fingerförmiger poststenotischer Dilatation und zentral erweiterten Pulmonalhauptästen (vgl. dichte Hili), Herz 
im UZS rotiert, linke Randsichel noch erhalten. In Spätphase noch intensives Lävogramm (d) mit Spätfüllung der 
A. pulmonalis (Links-Rechts-Shunt). 
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EKG zu Abb. 163: Befund s. $. 286. 


EKG: EA: ÄQRS anfangs +86°, spät 
+146°, P/PR normal. BWA: Starke 
RVH (R, = 2,1 mV, 8, = 1 mV, oUP 
in V, = 0,045”, Diff. OUP V,—V; = 
+ 0,005). ÜZ umgekehrt, R, = 0,65 
mV, was im Sinne einer RVH mit 
schlechter Linksfüllung sprechen würde. 
oUP in V, = 0,04”. Die q-Höhe in V, 
von 0,25 mV und das Fehlen einer ein- 
deutigen Rotation im UZS (g,. g,\.bei 
ausgeprägter RVH spricht 
gegen eine Linkshypoplasie 
und mehr für eine zusätz- 
liche Volumenbelastung links 
(kombinierte Ventrikelhyper- 
trophie). 

PKG: Hochfrequentes, lautes 
systolisches Crescendo - Des- 
erescendo - Geräusch mit Ma- 
ximum in 2, Systolenhälfte, 
den A, leicht überdauernd. 
A, laut, P, stark verzögert 
(0,095,  Carotispulskurve!) 
und abgeschwächt (über 
Spitze nicht mehr hör- bzw. 
registrierbar). 


DD: Herzform und -größe so- 
wie EKG zu Fallot passend 
(Kind nur bei Belastung leicht 
zyanotisch). Kräftige Hili mit 
leicht vermehrter Lungen- 
durchblutung sprechen noch 
für einen Links-Rechts-Shunt 
bzw. Kreuzshunt. PKG ty- 
pisch für „azyanotischen‘ 
Fallot; abgeschwächter und 
gespaltener 2. Ton spricht ge- 
gen VSD III—IIIb, der rönt- 
genologisch evtl. noch in Be- 
tracht käme. Nach der Ge- 
räuschform mit relativ lang- 
sam ansteigendem Crescendo 
eher Kombination mit valvu- 
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Umstabumm. 


Diagnose: Ventrikelseptum- 
defekt mit Pulmonalklappen- 
stenose (Kreuzshunt mit 
geringen Shuntmengen, vor- 
wiegend Links-Rechts-Shunt. 
RV 95/0 (wie Aorta), PA 
t t 5 l 25/5 mm Hg). „Azyanotischer 

Zu Abb. 164 Fallot“. 
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Abb. 165. R. A., 3°/1, J., 55339. 


Rö: Typisches verbreitertes „coeur en sabot“ (HLQ = 
0,56) (a) mit gerundetem Spitzenbereich. Linke Kontur von 
hier aus fast geradlinig bis nahe an denWirbelsäulenrand rei- 
chend, dadurch Pulmonalsegment kaum erkennbar. Pulmo- 
nalhauptäste im sichtbaren Bereich nicht sicher erweitert, 
Aortensegment lang und steil nach oben außen verlaufend. 
Am rechten Herzrand deutlicher Vorhofbogen und stark 
nach rechts ausbuchtender, tief beginnender Bogen der 
Aorta asc. Peripher verminderte Lungengefäßzeichnung. 


AKG: Im Dextrogramm (b) vergrößerter, muskelkräftiger rechter Ventrikel; Infundibulumverlauf von links unten 
nach rechts oben (Rotation im UZS). Linke Kontur noch von schmaler Sichel des linken Ventrikels gebildet, Spitze 
teilweise bereits vom rechten Ventrikel; Infundibulum in Taillenregion randbildend, die Kontur des linken Ventrikels 
geradlinig fortsetzend. Pulmonalbogen nach rechts weichend und deshalb nur mit kleinem Segment sichtbar, Pulmo- 
nalhauptäste poststenotisch erweitert. Relativ schwache Frühaortenfüllung, Aorta asc. erweitert. Beachte, daß die 
Achse des rechten Ventrikels noch zum Pulmonalostium gerichtet ist. In der Spätphase (c) noch kräftiges Lävogramm; 
linker Ventrikel noch normal groß und muskelstark; keine Spätfüllung der A. pulmonalis. 


Diagnose: Tetralogie von Fallot mit valvulärer Pulmonalstenose (leichter Fall; klinisch leichte Zyanose, Hb. 110%, 
Erythrozyten 5,3 Mill.). 


19 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 166. B. K., 6 J.. 55819. 


Rö: Kleines Herz (HLQ = 0,41) mit stark gerundetem 
Kammerbogen (a), Pulmonalsegment nicht zu differen- 
zieren, Taille reicht bis nahe an die Wirbelsäule. Linker 
Pulmonalishauptast erweitert, darüber kein Aortenseg- 
ment. Rechts der Wirbelsäule geradlinig verlaufender 
Gefäßschatten, der sich nicht nach kranial fortsetzt 
(Areus aortae dexter, im Ösophagogramm Delle rechts). 
Lungenperipherie hell. Im SRD (c) kleiner Herzschatten, 
Spitze gerundet, Pulmonalsegment leicht vorgebuchtet, 
Retrokard breit frei, Ösophagus nicht verlagert. D: 
Verdacht auf leichten bis mittelgradigen Fallot (kleines 
Herz mit noch erweitertem linkem Pulmonalhauptast 
und noch verstrichener Taille im SRD). Poststenotische 
Dilatation spricht für valvuläre Stenose, der Arcus 
aortae dexter für den hohen VSD. 


AKG: Im Dextrogramm (b, d) rechter Ventrikel stark hypertrophisch, Rotation des Herzens im UZS (Infundibulum- 
verlauf, sehr schmale linke Randsichel), mäßig starke Frühaortenfüllung. Im Seitenbild supravalvuläre Einengung 
des Pulmonalstammes (konstant). Infundibulum erweitert sich ausgiebig in Diastole. 


EKG: EA: ÄQRS +150°, ÄT etwa 30°, sog. P congenitale (linkstypische P-Achse). BWA: oUP in V, = 0,030” 
(obere Grenze), Diff. oUP V,—V,; = + 0,005”, positive T-Wellen rechts bei hohem R, (2,2 mV) und tiefem 8, (1,2 mV); 
kein gg, UZ umgekehrt, R/S in V, < 1,0, R, mit 0,8 mV verkleinert. D: RVH, Rotation im UZS. 


PKG: Einheitlicher 2. Ton (keine Pulmonalkomponente); holosystolisches, lautes Spindelgeräusch mit mesosystoli- 
schem Maximum; rasches Decrescendo aber fast bis zum 2. Ton reichend. 


DD: Herzform und -größe und EKG zu Fallot passend. Rotation im UZS deutlich, aber nicht extrem (noch kein q 
in V,). Der erweiterte linke Pulmonalast, die ausgefüllte Taille im SRD und das mesosystolische Geräuschmaximum 
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Zu Abb. 166 


sowie relativ laute Geräusch bei einheitlichem 2. Ton sprechen für einen mittelgradigen Fallot. Nach PKG Trun- 
cus (kleines Geräusch, Austreibungston), Trilogie (spätsystolisches Maximum des Geräusches, Spaltung des 2. Tones) 
auszuschließen. 


Diagnose: Tetralogie von Fallot (mittelschwer) mit supravalvulärer Pulmonalstenose. 


Rö nach Operation der Pulmonalstenose (Prof. Dr.M. Grob) (e): Herz größer, mehr kugelig, deutlicheres Pulmonal- 
segment, Lungendurchblutung besser (Links-Rechts-Shunt bzw. Kreuzshunt). 


19* 
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Abb. 167. E. W., /,, bis 14/,, J., 53401. 


Rö: 11 Wochen (a): Herz leicht rechtsverbreitert (HLQ 
= 0,57), mittelständig, starke Rundung des Kammer- 
bogens und tiefe Taille, Pulmonal- und Aortensegment 
nicht sichtbar. Gefäßband stark rechts ausladend. 
Lungenfelder hell. 1!/,; J. (b—d): Herz relativ kleiner 
(HLQ = 0,45), Konfiguration identisch. Aorta jetzt am 
linken Wirbelsäulenrand sichtbar, Pulmonalsegment 
fehlt, linker Pulmonalhauptast angedeutet; linke Kon- 
tur oberhalb des Kammerbogens verläuft steil und 
geradlinig bis zur WS; Lungengefäßzeichnung stark ver- 
mindert (b). Im SRD (c) Herz nicht verbreitert, Kam- 
merbogen kräftig gerundet, im Infundibulumbereich 
leichte Vorwölbung einer kleinen 3. Kammer; Taille von 
der auffallend weit links verlagerten Aorta asc. aus- 
gefüllt; Ösophagusimpression auf Arcus aortae sin. 
weisend. Im SLD (d) überlagert li. Kammerbogen trotz 
starker Drehung des Patienten die Wirbelsäule; helles 
Pulmonalfenster; re. Kammerbogen nach rechts ausge- 
buchtet; Aortenimpression von rechts. Weit nach rechts 
reichender Gefäßschatten spricht für 
eine ante- oder/und dextroponierte 
Aorta asc. D: Holzschuh-Herz mit 
dextroponierter Aorta (b—d), herab- 
gesetzter Lungendurchblutung, kleiner 
Pulmonalis und starker Rotation im 
UZS (d) = Fallot-Herz. 

EKG: EA: ÄQRS + 146°, T mittel- 
typisch, P überhöht, spitz. BWA:oUP 
in V, = 0,035”, Diff. oUP V,—V,;,= 
+ 0,005”, R, = 2,25 mV, 8, — 1,0mV; 
ÜZ umgekehrt: rS-Typ linkspräkor- 
dial ohne q-Zacken, R, nur 0,6 mV. 
D: RVH + LV-Hypoplasie. 

PKG: Einheitlicher 2. Ton, nur leises 
holosystolisches Geräusch. 


DD: Gegen Truneus und Transposition 
mit PST spricht das relativ kleine 
Herz, gegen Pseudotruneus oder 
Truneus auch das fehlende aortale Austreibungsgeräusch. Für schwere Tetralogie: leises Geräusch, starker Rechts- 
typ im EKG; niedere R-Zacke in V,, starke Rotation im UZS, helle Lungenfelder. 


Diagnose: Tetralogie von Fallot mit stark dextroponierter Aorta (schwerer Grad, hochgradige Ruhezyanose, rezidi- 
vierende anoxämische Anfälle, hohe Polyglobulie). 


-. 
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Abb. 168. L. A., 106/15 J., 53754. 


Rö: Bds. leicht verbreitertes Herz (HLQ = 0,58), gehobene Spitze (a), deutliche, 
transparente Taille; linker Pulmonalhauptast erweitert; breites und langes Aorten- 
segment links: Arcus aortae sinister; Aorta asc. rechts vorspringend; Lungengefäß- 
zeichnung vermindert. AKG: Im Dextrogramm (b, c) RV stark hypertrophisch, an 
Spitze und Infundibulumbereich links randbildend (Rotation im UZS, vgl. Infundi- 
bulum- und Pulmonalstammverlauf); Pulmonalklappen in starrer, domförmiger 
Stellung; Aorta asc. weit, dextroponiert (b). Seitenbild (c): Verlagerung des Infun- 
dibulum nach hinten. Bei Kontraktion (endsystolisch bzw. frühdiastolisch wie in ec) 
bildet sich ein freier Zwickel zwischen Aorta und RV wie bei einem Truncus. Dieser 
verschwindet bei Erschlaffung des Infundibulum. Aorta 50% reitend. 


Abb. 168 


Diagnose: Tetralogie von Fallot mit kom- 
binierter, vorwiegend valvulärer Stenose, 
starkes Reiten der Aorta. (Schwerer Fall: 
RV groß, Rotation im UZS stark, große 
reitende Aorta, verminderte Lungen- 
Zu Abb. 167 durchblutung.) 
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Abb. 169. K. B., ?/ı, J., 59762. 


Rö: Bds. verbreitertes Herz (HLQ = 0,61) mit aortaler Konfiguration (a); Pulmonalsegment nicht sichtbar, Aorta asc. 
stark rechts ausladend, Arcus aortae sinister; Lungengefäßzeichnung rechts auffallend kräftig, links in der Peripherie 
hell. AKG (b): Im Dextrogramm intensive Frühfüllung einer relativ großen, dextroponierten Aorta asc., Infundibulum 
hypertrophisch, valvuläre PST, Pulmonalhauptäste weit. Die Aufzweigungen zeigen eine erhebliche Seitendifferenz 
der Füllung: Äste rechts normal bis leicht erweitert, links stark verengt und rarefiziert; rechts auch raschere Kontrast- 
mittelpassage. RV vergrößert und hypertrophisch, Rotation im UZS. Am linken Herzrand noch Sichel des LV (in 
Spätphase wegen guter rechtsseitiger Lungenpassage intensives Lävogramm mit normal großem LV, vgl. V,). 
EKG: EA: AQRS anfangs +12°, spät + 149°, P/PR = 1,0, ST diskordant. BWA: R, = 2,0 mV, 8, = 1,3mV, oUP in 
V, = 0,035”, Diff. oUP V,—V,;= + 0,005”; ÜZ in V, umgekehrt, q, noch vorhanden, R, mit 1,0 mV normal, negative 
Nachwelle von P in V, (gute Füllung links). D: Starke RVH, Rotation im UZS, keine LV-Hypoplasie. 


PKG: Einheitlicher 2. Ton, holosystolisches, lautes Geräusch, in 2. Systolenhälfte leiser. 

DD: Herzkonfiguration typisch für TF mit dextroponierter Aorta. Auffallend die normale bis leicht vermehrte rechts- 
seitige Lungendurchblutung, was auf Truncus communis Typ I—II weisen könnte. PKG spricht gegen Truncus 
(fehlender Austreibungston, holosystolisches Geräusch) und für TF mittelschweren Grades. 

Diagnose: Tetralogie von Fallot (mittelschwerer Grad), valvuläre Stenose (+ Conushypertrophie), seitendifferente 
Lungendurchblutung. (Klinisch schwere Zyanose.) 
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Abb. 170. F. W., 3°/15 J., 54188. 


Rö: Vorwiegend linksverbreitertes Holzschuh-Herz (HLQ = 0,58) mit tiefer Taille (a); linker Pulmonalast differenzier- 
bar, Pulmonalsegment flach. Aortenschatten rechts, kein Aortenknopf links (Sternumschatten!); Lungengefäßzeich- 
nung vermindert. AKG (b): Im Dextrogramm rechter Ventrikel stark vergrößert und links randständig, infundibu- 
lärer systolischer Kontrastmittelunterbruch und valvuläre Pulmonalstenose, intensive Frühfüllung eines Arcus aortae 
dexter mit leichter Dextroposition, stark verzögerte Lungenfüllung (und spätes und schwaches Lävogramm). 


EKG: EA: ÄQRS + 148°, ÄT diskordant, P dextrocardiale. BWA: RVH + LV-Hypoplasie (ÜZ umgekehrt, R/S 
in V, nur 0,6, R, = 0,65 mV), Herzrotation im UZS (q nur in V,). 


PKG: Pathologisch einheitlicher 2. Ton und relativ lautes holosystolisches Pulmonalstenosegeräusch mit Maximum 
in zweiter Systolenhälfte. 


DD: Typisches Fallot-Herz mit verminderter Lungendurchblutung. Nach EKG schwerer, nach PKG mittelschwerer 
Fall. 


Diagnose: Tetralogie von Fallot mit Arcus aortae dexter (mittelschwerer bis schwerer Fall). 
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Abb. 171 


M.K., 14 Wochen bis 21/,, J., 54528. 


Rö: Mit 14 Wochen (a): Relativ kleines 


Herz (HLQ = 0,55) mit gerundetem Kam- 
merbogen, Taille verstrichen. Gefäßband 
rechts breiter als links (Arcus aortae dex- 


ter), verlängertes rechtes Vorhofsegment. 
Nur einige hiläre Gefäße erkennbar, Peri- 


pherie stark aufgehellt. Mit 11%/,, J. (b): 
Herz stärker verbreitert (HLQ = 0,59), lin- 


ker Ventrikelbogen steiler, Taille angedeu- 
tet; rechts breiter Cava superior-Schatten, 


Lungendurchblutung noch spärlicher als 
in a). Mit 21/,, I. (c—g): Zunehmende Herz- 
verbreiterung nach beiden Seiten (HLQ = 


0,70), Kammerbogen stark gerundet und 


weit nach kranial reichend, hohe Taille (ec); 


en 
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Gefäßbandschatten links sehr schmal, rechts Arcus aortae 
dexter, Aortenimpression im Ösophagogramm rechts; 
Lungendurehblutung minimal. Im SLD (d) starke Ver- 
breiterung des Herzens in der Tiefendimension; linker 
Ventrikel überragt in kurzem Bogen die Wirbelsäule, dar- 
über flache Vorhofkontur; helles, spitzbogiges Pulmo- 
nalfenster, Anfangsteil der Aorta desc. links der WS; 
rechte Kontur vermehrt ausladend und verlängert; kleine 
Bucht; vorspringende, dextroponierte Aorta asc. In SRD 
(e) breiter Kontakt der Vorderfläche des Herzens mit der 
Thoraxkontur; darüber flacher Infundibulumbereieh mit 
relativ steiler Aörta asc. ; Pulmonalsegment nicht sichtbar; 
Retrokard frei. D: Vitium mit schwerer Rechtsbelastung 
und Rotation im UZS sowie stark verminderter Lungen- 
durchblutung. Fallot oder Pseudotruneus. Arcus aortae 
dexter. Dextroposition. AKG: s. 5. 298. 


EKG: Mit 14 Wochen (oben): EA: ÄQRS + 88° (spät 
+160°). BWA: oUP in V, = 0,035”, Diff. oUP V,— 
+ 0,015”, R, = 2,0 mV, 5, ‚mV, R, = 1,5 mV, kein 
q in V,. Mit 21/,, J. (unten): Beachte, daß QRS-Achse 
trotz steigendem Alter rechtstypischer wird (+140°, R- 
Zacken in I und II kleiner, Ryıır und Sy gleichzeitig). Deutliches P dextrocardiale (schmales, hohes P in II und 
III). BWA: T wird diskordant, Amplitude von R, und $, nimmt zu. Trotz Zeichen zunehmender rechtsseitiger 
Druckerhöhung wird R, kleiner (0,7 mV'!). D: Ausgeprägte RVH + LV-Hypoplasie. 


PKG: Mit 14 Wochen relativ lautes Spindelgeräusch mit Maximum in der Mesosystole, 2. Ton pathologisch einheit- 
lich. Mit 2?/,, J.: Pulmonalströmunggeräusch bedeutend leiser, Maximum jetzt in der 1. Systolenhälfe, zusammen- 
fallend mit einem aortalen Ejektionston. Infolge Vorhofhypertrophie IV. Herzton (0,095° vor 1. Ton, sog. präsysto- 
lischer Galopp). 


DD: Relativ kleines Herz im Alter von 14 Wochen mit verminderter Lungengefäßzeichnung und Arcus aortae dexter 
deutet auf Tetralogie von Fallot. EKG (RVH mit starker Rotation im UZS) und PKG passen, sprechen für mittel- 
schweren Grad. Aus einer mittelschweren Tetralogie entwickelt sich eine schwere. Hierfür sprechen: Im Röntgenbild 
die Zunahme der Herzgröße bei gleichzeitiger Abnahme der Lungendurchblutung; im EKG die Zunahme der RVH, 
die Achsenverlagerung nach rechts und die Ausbildung einer elektrokardiographischen Linkshypoplasie; im PKG die 
Abnahme des PST-Geräusches mit Vorverlagerung des Maximum, das Auftreten eines aortalen Ejektionstones und 
4. Tones. Der Rechts-Links-Shunt wird größer, die Füllung des linken Ventrikels geringer. Pseudotruneus und Truncus 
nach dem ersten PKG auszuschließen. Transposition mit Pulmonalstenose aus schrägrechtem Bild (freie Herzbucht) 
auszuschließen. 


= Diagnose: Tetralogie von Fallot (Entwicklung vom schweren zum extremen Grad). 
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Abb. 171 (Leerbilder, EKG und Phono s. vorhergehende Seiten). 


AKG: Dextrogramm (f, g): Der stark vergrößerte, hypertrophische und links ganz randständige rechte Ventrikel 
täuscht zusammen mit der intensiven Frühaortenfüllung ein Lävogramm vor. Infundibuläre und valvuläre Stenose mit 
3. Kammer, hypoplastische A. pulmonalis. Auf dem Seitenbild (g) Septum orthograd getroffen, rechte Ventrikelspitze 
nach hinten verlagert, Eiform des hypertrophischen rechten Ventrikels. Hypoplastischer linker Ventrikel nach hinten 
und leicht nach oben verdrängt. Freier Zwickel an vorderer Bucht (hypoplastisches Infundibulum). Großer VSD mit 
starkem systolischem Rechts-Links-Shunt, 50—75% Reiten der Aorta. Achse und Ausflußbahn des rechten Ventrikels 
ganz zur Aorta gerichtet. 
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Abb. 172. W. E., 17/1 J., 56295. 


Rö: Herz bds. verbreitert, eiförmig (HLQ = 0,62). Nur kleines Aortensegment (Aorta desc.), das in einem Winkel in 
den Kammerbogen übergeht (hohe Taille); Pulmonalsegment und li. Pulmonalast nicht sichtbar (a). Breiter Cava 
superior-Schatten ohne differenzierbaren arteriellen Gefäßschatten. Lungengefäßzeichnung stark vermindert, auf 
Originalbild retikuläre Zeichnung. Im SLD (e) überragt der LV in kurzem Bogen die WS; helles Pulmonalfenster; 
re. Bogen verstärkt gekrümmt und ausladend mit deutlicher Bucht und rechtsverlagerter Aorta asc. Im SRD (f) reicht 
der li. Kammerbogen bis zur Thoraxbegrenzung; Zwerchfellwinkel frei, flache Bucht ohne Pulmonalsegment; Öso- 
phagus nicht verlagert. Leichte Aortenimpression in bd. schrägen Bildern. D: Das p.a. Bild könnte einer Transposition 
mit Pulmonalstenose entsprechen; nach den schrägen Bildern dies jedoch auszuschließen. Fallot oder Pseudotruncus 
mit Dextroposition der Aorta und kompensatorischer LD. Starke Linksrotation. AKG: Dextrogramm (b—d): RV links 
randständig, sofortige intensive Füllung einer großen, dextroponierten Aorta, eines fadenförmigen Infundibulum und 
des hypoplastischen rechten Pulmonalastes. Li. Pulmonalast atretisch (c). Gemeinsamer Abgang des Truncus brachio- 
cephalicus und der A. carotis communis sin. Seitenbild: vergrößerter, eiförmiger RV, hypoplastischer LV, hypoplasti- 
sches Infundibulum von reitender Aorta verdeckt. Nach weiteren 2 Sek. (d) stellt sich über die A. mammaria dextra 
im re. Hilus ein knäuelartiges Gefäßkonvolut dar; über die A. mammaria sinistra verzögerte, schwache Füllung dün- 
ner hilärer Gefäße (kompens. LD). 

Diagnose: Extreme Tetralogie von Fallot mit Aplasie des linken Pulmonalastes. 
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Abb. 173. H. M., 11 Wochen, 66968. 


Rö: Herz stark nach beiden Seiten verbreitert (HLQ = 0,61) mit angehobener Spitze (a). Gefäßband links nicht beur- 
teilbar, da von Thymus überlagert. Lungengefäßzeichnung sehr stark herabgesetzt. Auf dem Seitenbild (b) kugeliges 
Herz, das den Retrokardialraum einengt und den vorderen Zwerchfellwinkel frei läßt; breite Kontaktfläche mit Thorax- 
wand. Über dem Gefäßband Thymusschatten. Im SLD (c) überragt der linke Ventrikel stark und in engem Bogen die 
Wirbelsäule; rechter Bogen vermehrt gekrümmt mit flacher Bucht und prominenter Aorta asc. Im SRD (d) linker 
Bogen weit nach links reichend, mit kleiner Kerbe (Thymuspelerine ?) und flacher Bucht, ohne Pulmonalsegment. 
D: Fallot-Herz mit Dextroposition der Aorta und starker Rotation im UZS. AKG: Im Dextrogramm (e, f) rechter 
Ventrikel extrem hypertrophisch und links randständig; hypoplastisches, fadenförmiges Infundibulum und hypo- 
plastischer rechter Pulmonalast; linker Ast fehlend; intensive Füllung einer dextroponierten Aorta. Im Seitenbild (f) 
Aorta zu 50% reitend; typischer freier vorderer Zwickel; Rotation im UZS; Verlagerung der Herzspitze nach hinten 
und Hebung des hypoplastischen linken Ventrikels. 
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Abb. 173 


EKG: EA: ÄQRS +110° (spät +150°), P dextrocardiale. BWA: R/S-Relation von V,, nach links stetig abnehmend, 
umgekehrte UZ in V, (ohne Ableitung in V,, wäre die starke RVH nicht so deutlich erfaßbar!). R, nur 0,6mV, kein q 
links präkordial. D: Starke RVH mit LV-Hypoplasie und Rotation im UZS. 


PKG: 2. Ton abgeschwächt, einheitlich; 1. Ton gespalten mit lauter 2. Komponente (aortaler Ejektionston); mini- 
males systolisches Geräusch. 


DD: Röntgenbild, EKG und PKG passen zu extremer Tetralogie oder Pseudotruneus. Diagnose durch AKG. 


Diagnose: Extreme Tetralogie von Fallot mit Hypoplasie des rechten und Aplasie des linken Pulmonalastes (Über- 
gangsfall zu Pseudotruncus). 
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Abb. 174. W.M., 3 Wochen bis 11 Monate, 57045. 


Rö: Mit 3 Wochen (a) Herz nach rechts verbreitert, linker Bogen reicht bis zum Wirbelsäulenrand, Gefäßband nach 
rechts verbreitert (Thymus ?), Lungengefäßzeichnung stark vermindert. Mit 11 Monaten (b—f): Herz stark nach 
links verbreitert; Kammerbogen vermehrt gerundet, flach in die Taille auslaufend; Aortensegment angedeutet; 
Gefäßband schmal; Pulmonalsegment und linker Pulmonalast nicht sichtbar. Rechts Cava superior-Schatten, Aorta 
asc. innerhalb des Wirbelsäulenschattens, vorspringendes Vorhofsegment. Lungengefäßzeichnung stark vermindert, 
retikulär (Kollateralsystem). Im rechten Hilus ist ein kleiner rechter Pulmonalarterienast zu erkennen (b). Im SLD 
(ce) überragt der linke Ventrikel in kurzem Bogen die Wirbelsäule; rechter Bogen stark prominent mit tiefliegender 
Bucht; Gefäßstiel entspringt mehr in der Mitte des Herzschattens. Auf dem Seitenbild (d) Herz in der Tiefe verbreitert; 
breiter Kontakt mit Vorderwand vom Zwerchfellwinkel bis hoch nach oben; schmaler, spitzwinkliger, von vorne 
eingeengter RCR; Gefäßband nicht beurteilbar; Ösophagus etwas nach hinten verlagert. D: Fallot-Herz mit starker 
Rotation im UZS ohne wesentliche Dextroposition. AKG: Im Dextrogramm (e, f) vergrößerter und hypertrophischer 
rechter Ventrikel links randständig, Ausflußbahn ganz zur Aorta gerichtet; Aortenbogen sagittal eingestellt (Rotation 
im UZS). Mit der Aorta füllt sich ein blind endigendes, schlauchförmiges Infundibulum, nicht aber die A. pulmonalis. 
Beachte auf dem Seitenbild (f) die Eiform des rechten Ventrikels, die Verlagerung des orthograd getroffenen Septum 
und die Hebung des hypoplastischen linken Ventrikels. Aorta reitet mittelgradig. Rechter Vorhof liegt ventral vom 
rechten Ventrikel (Katheterschleife!). Von der Aorta aus füllt sich ein offener Ductus Botalli, über den sich später die 
Pulmonaläste darstellen. Starke Rotation im UZS mit Kippung des Herzens nach dorsal. 
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Abb. 174 


EKG: EA: ÄQRS +128°, T stark diskordant, P 0,08”, PR 0,02”; P in II und III spitz, überhöht (P dextrocardiale). 
BWA: Umgekehrte R/S-Relationen mit ÜZ in V;: R, = 1,6 mV, tiefes $,, Diff. oUP V,—V,; = + 0,012”, T links 
präkordial normal. R, nur 0,6mV. D: Starke RVH mit LV-Hypoplasie, Rotation im UZS. 

PKG: Lauter 1. und einheitlicher 2. Ton. Kein Geräusch. 


DD: Herzkonfiguration, stark herabgesetzte Lungendurchblutung und EKG passen zu extremer Tetralogie oder 
Pseudotruneus. Das fehlende Geräusch spricht für Pseudotruneus. 


Diagnose: Pseudotruncus mit offenem Ductus Botalli. 
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Abb. 175. B. C., 2 J., 59023. 


Rö: Stark nach links verbreitertes Herz (HLQ = 0,65) 
mit stark gerundetem Kammerbogen, der in eine flache 
Taille ausläuft. Diese geht in einem Winkel in den 
Schatten der Aorta desc. über (a). Pulmonalsegment 
und linker Pulmonalast fehlen. Rechts breiter Cava- 
schatten und sichtbare Aorta asc. Lungengefäßzeich- 
nung extrem vermindert, irregulär ohne den typischen 
pulmonalen Verzweigungsmodus. AKG: Im Dextro- 
gramm (b) stark vergrößerter, links randständiger rech- 
ter Ventrikel, dessen Achse zur Aorta gerichtet ist. 
Frühfüllung einer großen Aorta (,‚Pseudolävogramm“). 
Auf den vorhergehenden Bildern ist ein blind endigen- 
des Infundibulum erkennbar; die Lungendurchblutung 
erfolgt aber über erweiterte Kollateralen, die vom rech- 
ten Truneus thyreocervicalis und der linken A. subela- 
via ausgehen, in den Hilus einstrahlen und dort ein 
irreguläres Gefäßnetz bilden. Mit diesem anastomosiert auch ein über dem Zwerchfell entspringendes, großes arte- 
rielles Gefäß. Anf dem Seitenbild (c) Septum orthograd getroffen, rechter Ventrikel eiförmig, linker Ventrikel hypo- 
plastisch mit starker Füllung durch Rechts-Links-Shunt, Aorta zu 25—50% reitend. Beachte die Auswirkung des 
geringeren Reitens der Aorta auf die Stellung des Aortenbogens auf dem a.p. und Seitenbild im Vergleich zu Abb. 173 
und 174! 


EKG (s. 8.306). D: RVH + LV-Hypoplasie. 
PKG: Pathologisch einheitlicher und abgeschwächter 2. Ton, minimales systolisches Geräusch. 


DD: Herzkonfiguration mit fehlendem Pulmonalsegment und extrem verminderter Lungendurchblutung weisen auf 
schweren Fallot oder Pseudotruneus bzw. Transposition mit hochgradiger Pulmonalstenose. Letztere nach PKG aus- 
zuschließen (2. Ton abgeschwächt). Die retikuläre Lungengefäßzeichnung und das Fehlen eines Geräusches sprechen 
für Pseudotruncus oder extreme Tetralogie. Da im AKG ein blind endigendes, hypoplastisches Infundibulum nach- 
weisbar ist, muß wohl eine Anlage der A. pulmonalis angenommen werden. 


Diagnose: Pseudotruncus mit pulmonalem Kollateralkreislauf aus Systemarterien. 
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Abb. 176. E. G., 3 Wochen bis /15 J.. 64885. 


Rö: Mit 3 Wochen (a, e): linker Kammerbogen steil ansteigend und verlängert, kranial infolge Überlagerung mit 
Thymusschatten nicht beurteilbar; Vorhofbogen rechts der Wirbelsäule nur angedeutet. Lungengefäßzeichnung zentral 
noch deutlich, peripher vermindert. Auf dem Seitenbild (c) breite Kontaktfläche des Herzens mit der vorderen Thorax- 
wand; Gefäßband wegen Thymusschatten nieht beurteilbar; RCR breit, nicht eingeengt. Mit 5 Monaten (b, d) linker 
Kammerbogen steil, weit nach kranial reichend; rechter Vorhofbogen verlängert. Lungengefäßzeichnung vermindert, 
irreguläres pulmonales Gefäßnetz. Auf dem Seitenbild (d) fallen im Vergleich zu c) folgende Änderungen auf: Herz 
und Herzspitze nach dorsal gedreht, wodurch der Zwerchfellwinkel frei und der RCR von vorne eingeengt wird; 
vordere Bucht jetzt deutlich. In toto also Herzlängsachse steiler gestellt und nach dorsal verlagert (deutet auf zu- 
nehmende Rotation im UZS und Kippung nach dorsal, was für die Zunahme der Rechtsbelastung typisch ist; vgl. 
dazu den EKG-Verlauf). 


EKG (s. nächste Seite). 
PKG6: Einheitlicher, abgeschwächter 2. Ton; leises systolisches Geräusch. 


DD: Die stark verminderte Lungendurchblutung bei Zyanose deutet auf einen Rechts-Links-Shunt bei hochgradiger 
Pulmonalstenose. Die röntgenologische Zunahme der RVH und Rotation im UZS mit Kippung des Herzens nach 
dorsal weist auf einen sehr schweren Fall: Extreme Tetralogie — Pseudotruneus, Transposition mit hochgradiger 
Pulmonalstenose. Seitliches Röntgenbild spricht eher gegen Transposition. Die Diagnose ist nur angiokardiographisch 
zu stellen. 


Diagnose: Pseudotruncus (Verlauf). 


20 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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A 


Abb. 175. (Rö, PKG und DD s. S. 304.) 


EKG: EA: ÄQRS +148° (anfangs überdreht nach links, Schleife im UZS), P dextrocardiale, T-Achse etwa 30°. 
Z umgekehrt, in V,; q in V, und V;; oUP in V, = 0,04”, Diff. oUP V,—V, = +0,017”, R/S-Relationen 
umgekehrt, R, = 3 mV, R, mit 1,0 mV unter der Norm, qrS-Typ in V,. D: Starke RVH mit LV-Hypoplasie. 


r7 


Abb. 176. (Rö, PKG und DD s. S. 305.) 


EKG: Mit 3 Monaten: EA: ÄQRS + 135°. T und ST diskordant, P cardiale. BWA: RVH + elektrokardiographische 
LV-Hypoplasie (ÜZ umgekehrt, R, = 1mVJ, kein q, wegen starker Rotation im UZS). Mit 5 Monaten: Beachte die 
Zunahme der Rotation im UZS, erkenntlich am Auftreten eines q in V,. R,-Amplitude auf 1,7 mV angestiegen, so daß 
die Füllungsminderung des linken Ventrikels nicht extrem sein kann, was prognostisch günstig ist. 
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3. Anomalien mit Hypoplasie einer Kammer oder eines großen Gefäßes 


Aortenatresie, Mitralatresie, Pulmonalatresie, Trikuspidalatresie 


Die Anomalien mit Hypoplasie einer Kammer machen zusammen etwa 6%, der angeborenen Herz- 
fehler aus (Keith u.M.). Eine Hypoplasie des linken Ventrikels findet man bei Mitral- und 
Aortenklappenatresie. Bei letzterer (2%, der kong. Anom.) ist so gut wie immer eine hypoplastische 
Aorta ascendens, in 60%, der Fälle eine Fibroelastose und in 25% eine Mitralatresie kombiniert (Keith 
u. M.). Die Hypoplasie des rechten Ventrikels kommt isoliert vor (Sackner u. M.); häufiger ist 
sie jedoch mit einer atretischen bzw. kleinen Pulmonalarterie oder Trikuspidalis kombiniert (Über- 
gang zur schweren Trilogie, S. 108, und Trikuspidalstenose). Bei Pulmonalatresie (1% der kong. 
Anom.) ist die rechte Kammer meist klein, hat eine dicke Wand mit Fibroelastose und ein verringertes 
Fassungsvermögen (‚Pfirsich ohne Stein“, Edwards); seltener ist sie relativ groß und die Wand dünn. 
Bei der Trikuspidalatresie (TrA, 3%, der kong. Anom.) unterscheidet man eine häufigere Gruppe ohne 
Transposition der großen Gefäße (etwa 70%,) von einer solchen mit TRG (etwa 30%). Fehlt die Trans- 
position, so ist meistens die A. pulmonalis hypoplastisch oder atretisch, selten normal groß. Besteht 
dagegen eine Transposition, so findet man in der Mehrzahl eine große Pulmonalarterie (61%), seltener 
eine Pulmonalstenose oder -atresie. Zur Umgehung eines unterentwickelten Ventrikels ist eine inter- 
atriale Verbindung (FO, ASD, S. 35, 138) lebensnotwendig; bei Atresien der Semilunarklappen kommt 
auch ein Ventrikelseptumdefekt in Betracht (bei Aortenatresie selten, bei Pulmonalatresie: Pseudo- 
truncus, S. 265). Eine zweite Querverbindung führt das Blut distal des hypoplastisch-atretischen 
Bezirkes dem entsprechenden Kreislauf wieder zu. Bei Pulmonal-, Aorten- und Mitralatresie ist dies 
meistens ein offener DB, bei Trikuspidalatresie ein VSD. Bei der Aorten- und Mitralatresie werden 
demnach der Kopf, die oberen Extremitäten und Koronararterien retrograd über den DB versorgt. 


Nur in wenigen Fällen von Aortenatresie findet man noch eine minimale Klappenöffnung. Der linke Ventrikel ist 
selten von normaler Größe, der ASD dann klein (Taussig). Bei !/, der Fälle besteht lediglich eine kleine, schlitz- 
förmige linksventrikuläre Höhle. Die Mitralis ist dann immer atretisch und der ASD groß. Bei der Mitralatresie 
ist der linke Vorhof meistens klein, seine Wand verdickt und das Endokard im Sinne der Fibroelastose verändert. 
Der rudimentäre linke Ventrikel kommuniziert oft über einen VSD/SV mit dem rechten. Bei */, der Fälle besteht ein 
offenes FO., bei !/, ein ASD. Selten fehlt das Septum (Watson u. M.). Bei etwa einem Drittel sind die großen Gefäße 
transponiert; häufig ist die Aorta dextroponiert. Je !/, der Fälle zeigt eine PST (besonders bei Transposition) bzw. 
eine präduktale ISTA. Häufig sind Lungenvenen transponiert, vor allem bei gleichzeitiger Asplenie. Die kongenitale 
Mitralstenose (Ring verengt, verdickte und verschmolzene Segel) kommt meistens (*/, der Fälle) zusammen mit 
anderen Linksfehlern vor (Unterentwicklung des linken Ventrikels, Fibroelastose, valv. + subvalv. AST, Aorten- 
bogenhypoplasie, ISTA, DB). Der linke Vorhof ist vergrößert, eine Mitralinsuffizienz (verkürzte Chorae tendineae, 
S. 202) ist besonders bei schwerer Klappendeformierung kombiniert. Die Pulmonalatresie zeigt ein nicht perfo- 
riertes Diaphragma mit noch sichtbaren Kommissurlinien, seltener spidalklappen. Meist ist der Pulmonalstamm 
noch durchgängig. Gelegentlich besteht eine Chordatresie. Die Trikuspidalsegel sind bei kleiner rechter Kammer 
(Typ 1, Davignon u. M.) hypoplastisch, aber normal geformt. Zur Trikuspidalinsuffizienz kommt es nur bei normaler 
oder großer re. Kammer (Typ 2) und, wenn das septale Segel am Septum adhärent ist bzw. eine Ebsteinsche Ano- 
malie vorliegt (8. 138). Der rechte Vorhof ist dilatiert und hypertrophisch und kann sehr dünnwandig werden. Ein 
FO ist immer, ein ASD bei 8% der Fälle (Keith u. M.) vorhanden. Einen weiten DB findet man nur bei !/,, der Fälle. 


Bei der Trikuspidalatresie ist die Klappe nicht angelegt oder nicht perforiert bzw. membranös. Sie kann fibrös 
verdickt und zentral vertieft sein, sowie nur teilweise verschmolzene Segel aufweisen. Bei ?/, der Fälle findet man ein 
offenes FO verschiedener Größe, bei !/, einen ASD. Der rechte Vorhof ist immer erweitert, seine Wand verdickt. Die 
Größe der rechten Kammer schwankt stark je nachdem, ob ein kleiner oder großer VSD und eine infundibuläre PST 
vorhanden sind. Bei Trikuspidalatresie ohne Transposition der großen Gefäße ist der rechte Ventrikel meist 
hypoplastisch, besonders im Bereich der Einflußbahn, und nimmt nur !/, bis 1/, der Vorderfläche des Herzens ein. Die 
Ausflußbahn liegt dann im rechten oberen Bezirk. Ihr Kaliber und das der Pulmonalarterie entsprechen den Durch- 
flußbedingungen. Wenn ein VSD fehlt (und nur ein DB vorhanden ist), kann der rechte Ventrikel so klein sein, daß 
makroskopisch eine Verwechslung mit einem single ventriele möglich ist und nur die mikroskopische Untersuchung 
die subpulmonale Kammer zeigt. Die A. pulmonalis ist dann atretisch, der hypoplastische Stamm aber meistens noch 
durchgängig (selten Chordatresie). Bei einem kleinen VSD besteht in der Regel eine infundibuläre Einengung mit 
Hypoplasie der A. pulmonalis und ihrer Äste. Der Durchmesser des Klappenringes beträgt dann nur etwa ?/, bis '/, 
des Aortenringes. In der Hälfte der Fälle finden sich bikuspide Klappen. Die Infundibulumstenose trennt die mehr 
tubuläre Kammer vom proximalen Teil mit rudimentären Papillarmuskeln, starken Trabekeln und dem VSD. Die 
Aortenklappenebene kann sehr tief liegen. Bei den seltenen Fällen mit einem großen VSD und einer weiten rudimen- 
tären Ausflußkammer sind die Pulmonalarterie und die Pulmonalklappe etwa gleich groß oder sogar größer als die 
Aorta bzw. die Aortenklappe. Der VSD liegt hoch, in der subpulmonalen Kammer. Der rechte Ventrikel ist eng und 
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dünnwandig. Die Aorta oder die A. pulmonalis kann über dem Defekt reiten. Auch die Kombination mit einem 
Truncus ac. ist möglich. Die linken Herzhöhlen sind bei TrA erweitert und hypertrophisch, der linke Vorhof besonders 
bei einer großen interatrialen Verbindung vergrößert. Bei TrA mit Transposition der großen Gefäße ist der 
rechte Ventrikel größer, hat eine diekere Wand und ist nicht in 2 Kammerabschnitte unterteilt. Der VSD ist groß 
und liegt hoch. Das Septum ist manchmal rudimentär, weshalb sich diese Form dem single ventriele nähert. Beide 
großen Gefäße können auch überwiegend aus einer der beiden Kammern entspringen. Jedes Gefäß kann über dem 
Defekt reiten. Aorta und Pulmonalis liegen hier etwa auf gleichem Niveau. Die meist breite Pulmonalarterie kann das 
2—4fache des Aortendiameters erreichen. Die Aorta kann hypoplastisch oder atretisch sein. Nicht selten findet man 
eine ISTA kombiniert, seltener eine valvuläre oder infundibuläre PST, noch seltener eine Pulmonalatresie mit offenem 
DB. Bikuspidalklappen kommen wie bei den Formen ohne Transposition der großen Gefäße vor. 

Die Anomalien mit Unterentwicklung des linken Ventrikels führen zu einer starken Rechts- 
belastung. Eine pulmonale Hypertension ist obligat; sie ermöglicht erst den Re-Li-Shunt über den 
Ductus Botalli und damit eine Versorgung des großen Kreislaufs mit arterialisiertem Blut. Bei der 
kongenitalen Mitralstenose kommt es früh rückläufig zur pulmonalen Hypertension und zu Verände- 
rungen des Pulmonalgefäßbettes. Demnach besteht bei der Linkshypoplasiegruppe eine rechtsseitige 
Druckbelastung, zu der je nach der Weite des Pulmonalgefäßbettes eine rechtsseitige Volumenbela- 
stung hinzukommt. Die kombinierte Druck- und Volumenbelastung führt meist bald zur progressiven 
Herzvergrößerung und zur Herzinsuffizienz. Die Aortenatresie ist die häufigste Ursache einer Herz- 
insuffizienz im Neugeborenenalter. Bei Unterentwicklung des rechten Ventrikels kommt es 
zum Re-Li-Shunt über die interatriale Verbindung und zur Volumenbelastung der linken Herzhöhlen. 
Diese ist um so stärker, je höher der Pulmonaldurchfluß ist. Deshalb besteht bei Pulmonal- und Trikus- 
pidalatresie mit kleinem rechtem Ventrikel und herabgesetzter arterieller Lungendurchblutung, analog 
der Tetralogie, keine oder nur eine geringe Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung und Herz- 
insuffizienz. Die Pulmonalatresie mit einem größeren rechten Ventrikel entspricht in Hämodynamik 
und Verlauf mehr einer schweren Trilogie (S. 108). Es kann zur Herzvergrößerung und Herzinsuf- 
fizienz kommen. Bei der Trikuspidalatresie mit einer größeren rechten Kammer, d.h. besonders bei 
Kombination mit einer Transposition und einem größeren VSD ist das linke Herz stark volumen- 
belastet. Früh kommt eine pulmonale Hypertension und damit eine Widerstandsbelastung hinzu. Wie 
bei einer einfachen Transposition führt dies zur progressiven Herzvergrößerung und Herzinsuffizienz 
im frühen Säuglingsalter. Bei sehr großem VSD und Transposition ist die Durchmischung in den 
Ventrikeln besonders günstig (S. 329); die Hämodynamik ähnelt der eines single ventricle. 


Röntgenbild (Abb. 177—189). 

Das Röntgenbild der Vitien mit Klappenatresie oder Hypoplasie eines Ventrikels ist vor allem durch 
die Vergrößerung der Herzhöhlen der belasteten Gegenseite bestimmt. Die vergrößerten Kammern 
entwickeln sich in Richtung des hypoplastischen Ventrikels, der Platz macht. Das Herz rotiert demnach 
bei Unterentwicklung des rechten Ventrikels nach rechts, bei Unterentwicklung des linken nach links. 
Der hypoplastische Ventrikel kann dabei angehoben sein. Die „gesunde“ Seite nimmt den größten 
Teil der Vorderfläche des Herzens ein. Bei linksseitiger Hypoplasie besteht eine Tendenz zur progres- 
siven Vergrößerung der rechten Kammern bis zur Herzinsuffizienz, weil diese unter kombinierter 
Volumen- und Druckbelastung stehen. Bei rechtsseitiger Hypoplasie vergrößert sich das Herz nur, 
wenn die arterielle Lungendurchblutung vermehrt ist, d.h. vor allem bei Trikuspidalatresie ohne 
wesentliche Pulmonalstenose mit oder ohne Transposition der großen Gefäße. 


Bei Unterentwicklung der linken Seite mit Aorten- und Mitralatresie sind schon in der Fötalzeit 
die rechten Herzhöhlen belastet, so daß das Herz bei der Geburt meistens schon vergrößert ist. Er- 
weitert sind die rechten Herzhöhlen, das Infundibulum und die Pulmonalarterie. Es entsteht ein Bild 
wie bei einer starken rechtsseitigen Volumenbelastung (S. 39, 140). Das Herz ist nach beiden Seiten 
verbreitert, die Herztaille verstrichen, die Pulmonalis eventuell prominent, der linke Kammerbogen 
weit und bauchig, die Spitze gerundet und leicht angehoben (Abb. 179, 180). Die Herzbucht wird unter 
Umständen noch durch den erweiterten linken Vorhof ausgefüllt, der mit dem Herzohr vorspringen 
kann (Abb. 177). Die Linksrotation des Herzens wirkt der Vergrößerung auf dem Frontalbild entgegen, 
weshalb diese nach der Geburt nicht ins Auge fallen muß. In den ersten Lebenstagen vergrößert sich 
aber das Herz sehr rasch oder ein bei Geburt vergrößertes Herz wird nicht kleiner. Die Lungen bleiben 
relativ hell, weil sich das Pulmonalgefäßbett nur langsam öffnet oder eine Pulmonalstenose/Atresie 
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bzw. eine TRG kombiniert ist. Sofern letztere fehlen, wird der Hilusbereich zunehmend dichter. Die 
Größe des linken Vorhofs hängt bei der Aortenatresie von der Weite des ASD ab, jedoch ist die 
Lebenszeit meist zu kurz, als daß sich der Vorhof stärker vergrößern könnte. Die V. cava cran. ist als 
Zeichen der starken Rechtsbelastung und Rechtsinsuffizienz oft erweitert. Dies ist bei fehlender Thy- 
musüberlagerung trotz der Linksrotation des Herzens manchmal sichtbar. Bei der Mitralatresie 
(Abb. 182) fällt auf dem Seitenbild ein sehr weiter Retrokardialraum auf, wenn der linke Vorhof, wie | 


Abb. 177 Abb. 178 


Abb. 177. Aortenklappenatresie mit Hypoplasie und Fibroelastose des linken Ventrikels und offenem Ductus 
Botalli. Herz beidseits verbreitert mit Vergrößerung der rechten Herzkammern. An der linken Kontur springt das 
vergrößerte linke Herzohr vor. (8. B., 361 [B].) 


Abb. 178. Trikuspidalatresie mit Pulmonalatresie, Hypoplasie des rechten Ventrikels, offenem Foramen 
ovale und offenem Ductus Botalli. Frontal: Linksverbreitertes, aortales, kugeliges Herz mit tiefer Taille und leicht 
vorspringendem linkem Herzohr; Aortenbogen an normaler Stelle, kein Pulmonalsegment sichtbar; rechts Vorhof- 
bogen leicht vorspringend. In der schräglinken Projektion starke Vergrößerung der linken Herzhöhlen mit weit aus- 
ladendem linkem Kammerbogen, Prominenz des linken Vorhofbogens und Hebung des linken Hauptbronchus. Die 
rechte Kontur fällt von der Aorta ascendens fast senkrecht ab, reicht im Spitzenbereich weit nach medial und bildet 
mit dem Zwerchfell einen spitzen Winkel. Sie entspricht im unteren Anteil dem rechten Vorhof. (M. M., ?/s J., 534/ 
62 [S].) 


meist, klein ist. Seltener ist der linke Vorhof normal oder wie bei MST groß (!/; d.F. Redo u. M.).! 
Dann ist der Retrokardialraum nur direkt oberhalb des Zwerchfells weit, weil der linke Ventrikel hypo- | 
plastisch ist (Abb. 181). Der Retrokardialraum ist weit, obwohl das Herz stark linksrotiert ist! 


Bei Unterentwicklung der rechten Seite sind schon in der Fötalzeit die linken Herzhöhlen 
belastet. Das Herz ist bei Geburt normal groß. Bei Pulmonalatresie kann die Herzgröße zunächst 
annähernd gleich bleiben oder wie bei der Trilogie bis zur Rechtsinsuffizienz stark zunehmen ($. 110). 
Dies hängt von der Schwere der pulmonalen Einengung sowie der Größe und Wanddicke des rechten 
Ventrikels ab. Im Säuglingsalter kann das Herz ganz dem einer Trikuspidalatresie gleichen (Abb. 184), 
später mehr dem einer schweren PST. Der rechte Vorhof wird vor allem bei Typ 2 mit Trieuspidal- 
insuffizienz größer; dies ist besonders im schräglinken Durchmesser sichtbar (Abb. 26c, f, S. 66). Die 
Lungengefäßzeichnung ist vermindert, wenn nicht gleichzeitig ein breiter Ductus Botalli vorhanden ist 
oder nur eine Hypoplasie der rechten Seite vorliegt (Sackner u. M.). Ein kleiner rechter Ventrikel 
wird vom linken angehoben. Das Herz ist stark nach rechts rotiert. 


Bei der Trikuspidalatresie (Abb. 185—189, 225, 229) mit fehlender rechter Kammer und Pulmo- 
nalatresie oder kleiner rechter Kammer, VSD und Pulmonalhypoplasie ist das Röntgenbild charak- 
teristisch. Vergrößert sind die linken Kammern; die pulmonale Ausflußbahn fehlt oder ist hypoplastisch 
und deshalb die Herztaille tief (Abb. 178). Es entsteht ein Frontalbild mit aortaler Konfiguration. 
Der Herzschatten ist bei ?/, der Fälle normal groß (Keith u. M.). Während des Wachstums behält 
das Herz seine normale Größe und kugelige Form bei. Der obere Teil des linken Kammerbogens ist 
abgeflacht oder zeigt bei linksseitiger Vorhofvergrößerung einen Bürzel, der dem erweiterten linken 
Herzohr entspricht (Abb. 185). Unter Umständen erkennt man in der Taille die Aorta descendens, 
aber keine A. pulmonalis. Die linke Kontur bildet oft einen spitzen Winkel mit dem Zwerchfell, weil 
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die rechte Kammer an dieser Stelle fehlt. Bei der Durchleuchtung ist der gesamte Spitzenbereich auf- 
fallend durchscheinend (nur linke Kammer) und der linke deszendierende Pulmonalast gut sichtbar 
(Abb. 185, 186). Der rechte Herzrand ist meistens abgeflacht und reicht nicht oder nur wenig über den 
Wirbelsäulenschatten hinaus, da der rechte Vorhof etwas nach links an die Stelle des verkleinerten 
rechten Ventrikels rückt. Wenn der rechte Vorhof klein ist und sich mit zunehmendem Alter das 
Zwerchfell senkt, kann der Vorhofschatten ganz im Wirbelsäulenschatten untertauchen und der rechte 
Wirbelsäulenrand frei sein. Dann ist auch die Herztaille flacher, besonders wenn die rechte Ausfluß- 
bahn und die A. pulmonalis besser gefüllt sind. Der Herzschatten kann nach links breiter werden. Am 
rechten oberen Herzrand wird entweder die Aorta oder die V. cava cran. sichtbar. Letztere ist bei enger 
interatrialer Verbindung erweitert. Ein Arcus aortae dexter kommt weniger häufig vor als bei Tetra- 
logie. Seltener springt der rechte Vorhof am rechten Herzrand stärker hervor (Abb. 186). Dies deutet 
auf eine enge Querverbindung. Aufschlußreich ist das schräglinke Bild, das die vergrößerten linken 
Herzkammern zeigt (Abb. 30). Der linke Ventrikel überlagert die Wirbelsäule und gibt sie erst bei einer 
stärkeren Drehung des Patienten nach rechts frei. Im Bereich des linken Vorhofs ist der Herzschatten 
ebenfalls verbreitert; der linke Hauptbronchus kann angehoben sein (Abb. 178). Die rechte Kontur ist 
je nach der Größe des rechten Vorhofs und dem Zwerchfellstand verschieden. Nur wenn der rechte 
Vorhof stark vergrößert ist, buchtet sie weit nach rechts aus (Abb. 186). Meist verläuft sie jedoch in 
vertikaler Fortsetzung des Aortenbogens und ist gerade (Abb. 188) oder bei tiefem Zwerchfellstand 
und kleinem rechten Vorhof (ältere Kinder) sogar konkav (Abb. 187). Auffallend sind der spitze Winkel 
zwischen rechter Kontur und Zwerchfell (hypoplastischer rechter Ventrikel) und die schmale Schatten- 
brücke des Herzens oberhalb des Zwerchfells, die besonders bei tiefer Inspiration entsteht (Abb. 134b). 
Wenn der rechte Vorhof vergrößert ist, ist der linke weniger groß, d.h. wenn die vordere Kontur weit 
nach vorne geht, reicht die hintere weniger weit nach hinten. Bei der Durchleuchtung pulsieren der 
rechte und linke Bogen asynchron (Snow, Rossi), da nicht die beiden Ventrikel, sondern nur der 
linke Ventrikel und der rechte Vorhof randbildend sind. Das Pulmonalfenster ist hell, weil die Pulmo- 
nalarterie hypoplastisch ist. Das schrägrechte Bild (Abb. 42, 188) zeigt einen fast kreisförmigen 
Kammerbogen, der dem kugeligen linken Ventrikel entspricht. Rechts erkennt man den vergrößerten 
linken Vorhof und manchmal die nach hinten vorspringende intervenöse Portion des rechten Vorhofs. 
In der Herzbucht fehlt auch in dieser Projektion eine Kontur der A. pulmonalis, so daß eine Hypo- 
plasie sicher ist. Die Lungengefäßzeichnung ist bei etwa ?/, der Fälle, vor allem bei Kindern unter 
3 Jahren, vermindert (Keith u. M.):; dies besonders, wenn der VSD klein ist, eine infundibuläre PST 
besteht oder die Kapazität der rechten Kammer verringert ist. Bei älteren Kindern kann sich ein Kol- 
lateralkreislauf entwickeln mit unregelmäßigen, dünnen, bis zur Peripherie reichenden Gefäßschatten 
(S. 56). Normal ist die Lungendurchblutung nur bei hohem und größerem VSD und leichter PST mit 
oder ohne Transposition. Dann ist die Taille ausgefüllt. Vermehrt ist die Lungendurchblutung vor 
allem bei Fällen mit Transposition der großen Gefäße und VSD, aber ohne PST, oder bei einem breiten 
VSD ohne PST, bei Pulmonalatresie mit breitem DB und nach der Operation. Bei den Transposi- 
tionsformen ist der Pulmonalstamm nicht sichtbar, wohl aber sind es die Äste und die vermehrte 
Lungengefäßzeichnung. Der rechte Ventrikel ist meistens größer als bei der ersten Gruppe. Die Herz- 
größe schwankt im allgemeinen mit dem Aorten- und Pulmonalkaliber und mit dem Lebensalter 
(Taussig). Wenn eines der beiden Gefäße atretisch ist, so bleibt das Herz klein und das Leben ist kurz. 
Wenn ein Gefäß nur stenotisch ist, dauert das Leben länger und das Herz ist mittelgroß. Sind beide 
Gefäße von gleichem Kaliber, so kommt es zur progressiven Herzvergrößerung und Herzinsuffizienz. 
Bei Pulmonalatresie sind die Lungen sehr hell. Bei kombinierter Aortenatresie leben die Patienten zu 
kurz, als daß der Hilusschatten sich stark vergrößern könnte. Alle Übergänge bis zum Transpositions- 
herzen kommen vor, so daß, außer mit dem Angiokardiogramm, eine röntgenologische Differenzierung 
gegenüber den anderen Transpositionsformen (8. 331) schwierig ist. Unter Umständen wird die linke 
Gefäßbandkontur wie bei der Transposition von der Aorta ascendens gebildet. 


Elektrokardiogramm 

Mit Hilfe des Elektrokardiogramms kann man die Vitien mit Unterentwicklung der rechten bzw. 
linken Kammer unterscheiden und die abnorme Belastung der Gegenseite erkennen. Da es zu einem 
starken einseitigen Massenüberwiegen kommt, fällt häufig die frontale QRS-Achse außerhalb des 
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Normbereiches (Abb. 61, S. 88). Eindeutig weisen die Brustwandableitungen auf die überlastete, 
hypertrophische und dilatierte Kammer der Gegenseite. Die elektrokardiographischen Befunde sind 
zusammen mit den röntgenologischen für die Diagnose entscheidend, während das Phonokardiogramm 
variabel und uncharakteristisch ist (S. 312). 


Die Vitien mit Unterentwieklung des linken Ventrikels (Aorten-, Mitralatresie, Aortenbogen- 
hypoplasie) weisen entsprechend der Hämodynamik Zeichen der rechtsseitigen Druck- und Volumen- 
belastung mit Unterbelastung des linken Ventrikels (S. 96) auf. Bei der Aortenatresie weicht die 
QRS-Achse der Extremitätenableitungen stark nach rechts ab; sie liegt nach Keith u. M. zwischen 
+95 und +180°. Die P-Zacken sind meistens im Sinne eines P-dextrocardiale oder P-cardiale ver- 
ändert. Ein betonter linksatrialer P-Anteil ist vor allem bei einem kleinen Foramen ovale zu erwarten 
(Rossi). Die AV-Zeit kann verlängert sein. In den BWA bestehen in allen Fällen die Zeichen einer 
starken RVH, meistens kombiniert mit denen einer LV-Hypoplasie (S. 96), so daß die R/S-Relationen 
in V,—V, und die Übergangszone umgekehrt sind. V, zeigt in 40%, einen qR-Typ (extreme Links- 
rotation!) und in 80%, ein positives T (Keith u. M.). T-Inversionen in V, und V, bestanden nach den- 
selben Autoren bei ?/, der Fälle, bei einem Drittel war T flach oder deutlich positiv. Nach Rossi führt 
die retrograde Koronardurchblutung mit Mischblut zu Myokardschäden. Die linksventrikulären Poten- 
tiale (R,) sind kleiner als normal, selten normal groß und nur ausnahmsweise als Ausdruck einer LVH 
überhöht. Letzteres deutet auf eine stärkere Hypertrophie des linken Ventrikels, wie sie pathologisch- 
anatomisch selten beobachtet wird (Nadas). In den ersten Lebenswochen ist die RVH nur schwer 
von den extremen physiologischen Bildern zu unterscheiden. Doch weisen die klinischen Zeichen der 
Rechtsinsuffizienz auf die Aorten- oder Mitralatresie. Die Mitralatresie ist wegen der fast gleichen 
Hämodynamik elektrokardiographisch kaum von der Aortenatresie zu differenzieren. Alle neun von 
Watson u.M. veröffentlichten Elektrokardiogramme zeigen nach unserer Auffassung eine typische 
RVH + LV-Hypoplasie mit qR(s)-Typ in V,. Achtmal sind die P-Zacken überhöht. Bei 25 Fällen der 
Literatur (obige Fälle inbegriffen) fand sich 21mal eine rechtstypische QRS-Achse von im Mittel 
+140°, nur einmal eine normale und 3mal eine linkstypische Achse. Die BWA zeigten nur einmal 
eine LVH mit einer Q-Zacke in V,, die sonst stets vermißt wurde. 


Bei den Vitien mit Unterentwicklung desrechten Ventrikels (isoliert, Pulmonal- oder Trikus- 
pidalatresie) ist die Hämodynamik nicht so einheitlich wie bei denen mit Unterentwicklung der linken 
Kammer. Die linken Herzhöhlen sind immer, die rechten in unterschiedlichem Maße belastet, so daß 
der Grad der Rechtsbelastung differentialdiagnostisch wertvoll ist. Bei der Trikuspidalatresie 
findet man folgende Zeichen: In den EA weicht die QRS-Achse bei über 85% der Fälle nach links ab 
und liegt nach Scott u. M. zwischen +30 und — 110°. Schmidt stellte bei 62 Fällen eine Achse von 
im Mittel —30° fest, davon in 80%, eine Achse unter 0°. Bei der Mehrzahl der Fälle mit Linksachse 
besteht ein Q}Sır-Typ als Ausdruck einer starken Rechtsrotation; die Vektorschleife dreht im GUZS. 
Der Linkstyp ist schon im frühesten Säuglingsalter vorhanden und entwickelt sich nicht erst post- 
natal, da sich die Hämodynamik dieser Anomalie postnatal nicht gegenüber den fetalen Verhältnissen 
verändert (Rossi). Eine normale Achse ist selten (7%, nach Keith u. M. und Sodi-Pallares), noch 
seltener eine leichte Rechtsabweichung. Eine normale oder rechtsabweichende Achse fanden Somlyo 
u.M. bei 15 von 29 Fällen mit zusätzlicher Pulmonalatresie oder Transposition, während von 59 weite- 
ren Fällen ohne diese Mißbildungen nur fünf eine normale und keiner eine Rechtsachse zeigten. Nach 
Keith u. M. kommt die Rechtsachse nur bei Fällen mit Transposition und großer A. pulmonalis vor. 
Bei ca. ?/, der Fälle ist die P-Zacke eindeutig verändert. Am häufigsten findet man ein P-cardiale, 
wobei der dextrocardiale Anteil meistens überwiegt, seltener ein reines P-dextrocardiale oder P- 
sinistrocardiale. Nach Taussig spricht ein hohes P in II, I und aVF mit Leberpulsationen für einen 
kleinen ASD oder nur ein offenes FO mit überwiegender Belastung des rechten Vorhofs, ein kleines P 
in I und II für einen großen ASD. Diese Korrelationen scheinen nach Keith u.M. nur für ältere 
Patienten, nicht aber für Säuglinge gültig zu sein. Das PR-Segment ist bei über der Hälfte der Fälle 
verkürzt oder fehlt, obwohl es sich nicht um ein WPW-Syndrom handelt. In den BWA bestehen schon 
von Geburt an die Zeichen einer LVH: Rechtspräkordial sind die S-Zacken tief oder mindestens über- 
wiegend, linkspräkordial die R-Zacken mehr oder weniger stark überhöht oder mindestens überwiegend. 
Die Übergangszone ist meistens nach rechts verschoben, das Q linkspräkordial vorhanden, oft vertieft 


312 Abnorme beidseitige Belastungen 


und weit nach rechts reichend (bis V,, evtl. V,) als Ausdruck der Rechtsrotation des Herzens. In V, 
und weiter rechts ist nie ein Q zu beobachten und die R-Zacken sind niedrig (rS-Typ), ein Befund, der 
im frühen Säuglingsalter ungewöhnlich ist und bei Zyanose auf die Trikuspidalatresie weist. Die QR- 
Zeit ist linkspräkordial meist verlängert, die Differenz V,--V, stets positiv. Linkspräkordiale T-Inver- 
sionen sind nach Keith u. M. in 40%, der Fälle zu finden, so daß man die linksseitige Volumenbelastung 
nicht an der Höhe der T-Wellen erkennen kann (Zyanose!). Ganz vereinzelt wurde bei der TrA im EKG 
auch eine RVH beobachtet (Nadas), die allenfalls durch einen sehr muskelstarken, wenn auch ver- 
kleinerten rechten Ventrikel erklärbar ist. 


Bei der Pulmonalatresie mit großer rechter Kammer entspricht das EKG wie die Hämodynamik 
mehr einer schweren Trilogie (S. 112), d.h. es findet sich eine starke RVH mit Rechtsabweichung der 
QRS-Achse (+ 105 bis +145°, Davignon u.M.), weit nach links reichenden T-Inversionen und P- 
dextrocardiale. Bei den häufigeren Formen mit unterentwickeltem rechten Ventrikel zeigt das EKG je 
nach den hämodynamischen Verhältnissen und der Wanddicke der rechten Kammer ein Bild zwischen 
dem der Trilogie und der Trikuspidalatresie. Die AQRS-Achse liegt nach Keith u. M., zwischen +60 
und + 140°, nach Davignon u. M. zwischen +15 und 110°. In dem BWA bestehen LVH-Zeichen wie 
bei der Trikuspidalatresie, unter Umständen mit T-Inversionen in V, und V,. Es können aber auch 
tiefe S-Zacken links präkordial vorkommen (Rotation im UZS!). Findet man RVH-Zeichen rechts 
präkordial, so sind diese nicht so stark, wie es der Schwere der Pulmonalstenose (Lungengefäßzeichnung, 
Röntgenbild) entspräche. Auch die Kombination sehr hoher P-Zacken mit relativ geringen RVH- 
Zeichen weist auf die Pulmonalatresie (Taussig). In den ersten Lebenstagen kann es schwierig sein, 
zwischen einer Trikuspidal- und Pulmonalatresie zu unterscheiden; erst die Verlaufsbeobachtung klärt 
die Situation. Bei isolierter Unterentwicklung der rechten Kammer (Sackner u. M.) ähnelt 
das EKG mehr dem der Trikuspidalatresie mit Linksabweichung der QRS-Achse, LVH und hohen 
P-Zacken (in etwa ?/, der Fälle). 


Phonokardiogramm 


Das PKG ist für die Differenzierung der hier zusammengefaßten Vitien weniger wichtig, kann aber prognostische 
Hinweise geben. Bei Aortenatresie sind die Herztöne zunächst gut hörbar, werden aber mit einsetzender Herz- 
insuffizienz leiser. Der 2. Ton ist pathologisch einheitlich und häufig akzentuiert. Geräusche sind bei isolierten Atresien 
seltener als bei Kombination eines VSD oder einer PST. Durch den vermehrten Trikuspidaldurchfiuß kann ein früh- 
diastolisches Geräusch entstehen, das über dem tiefen rechten Präkordium hörbar ist. Bei angeborener Mitralstenose 
(+ -insuffizienz) kann ein scharfes systolisches Geräusch über dem tieferen Präkordium bis zur Herzspitze auftreten, 
das in die Axilla und in den Rücken ausstrahlt. Das Geräusch kann auch mehr blasend sein und wird bei einem Teil 
der Fälle von einem präsystolischen und diastolischen Geräusch begleitet, die beide diagnostisch wichtig sind. Ein 
einheitlicher und akzentuierter 1. Ton, ein präsystolisches Geräusch und ein Schwirren über der Herzspitze, verstärkt 
bei Belastung, sprechen für die Mitralstenose. Mit einsetzender Herzinsuffizienz werden die Geräusche leiser, und es 
tritt ein Galopprhythmus auf. Bei Mitralatresie sind die Geräusche in etwa der Hälfte der Fälle uncharakteristisch. 
Der 2. Ton ist stets akzentuiert, außer wenn eine PST kombiniert ist. Eine Spaltung ist, wenn überhaupt vorhanden, 
stets sehr eng (Watson u.M.). 


Bei Trikuspidalatresie ist der 2. Ton pathologisch einheitlich, da die Pulmonalkomponente fehlt. Wenn die Aorta 
nach vorne und links transponiert ist, ist der 2. Ton auch auffallend akzentuiert (ohrnah). Eine Doppelung des 2. Tones 
zeigt, daß bei ausreichender Lungendurchblutung beide großen Gefäße ein relativ normales Kaliber haben müssen. 
Ein systolisches Geräusch ist bei etwa der Hälfte der Fälle (Ongley) laut, besonders bei Kindern über einem Jahr. 
Es spricht nach Keith u. M. für eine relativ günstige Prognose; die durchschnittliche Lebenserwartung beträgt dann 
6°/j. Jahre. Fehlt das Geräusch oder hat es mehr funktionellen Charakter, was bei Kindern über einem Jahr selten 
ist, so sterben über 80% dieser Kinder früh und haben eine durchschnittliche Lebenserwartung von 7!/, Monaten. 
Eine Korrelation zwischen Geräusch und anatomischen Typen besteht nicht. Scharfe Geräusche mit Schwirren 
können durch einen VSD oder eine PST hervorgerufen werden. Auch bei Transposition der großen Gefäße können 
Geräusche fehlen oder nur funktionellen Charakter haben. Die Geräusche sind bei der Transposition häufig im 2. bis 
3. ICR lokalisiert, während sie bei Trikuspidalatresie ohne TRG mehr im 3.—4. ICR liegen. Bei offenem DB kann 
ein systolo-diastolisches Geräusch entstehen. Dies muß aber nicht sein und hängt von der Weite des Ductus und den 
Widerstandsverhältnissen ab. Bei Pulmonalatresie findet man einen einheitlichen 2. Ton, meist aber kein Geräusch, 
es sei denn ein systolo-diastolisches des offenen DB. Verschwindet dieses Botalli-Geräusch, so ist mit dem baldigen 
Exitus zu rechnen (Verschluß des Ductus, Taussig). Bei isolierter Unterentwicklung der rechten Kammer 
fehlen wesentliche Geräusche, doch kann ein präsystolischer Galopprhythmus auftreten. Der 2. Ton ist gespalten; 
dies erlaubt die Unterscheidung von einer Pulmonalatresie (Sackner u. M.). 
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Differentialdiagnose 


Die Differentialdiagnose betrifft Anomalien mit Zyanose von der Geburt oder der frühen Säug- 
lingszeit an und muß wegen des schweren klinischen Bildes und der schlechten Prognose meist schon 
in der Neugeborenen- oder frühen Säuglingszeit durchgeführt werden. Die meisten der Kinder mit 
Hypoplasie einer Kammer oder Klappenatresie sterben noch im ersten Lebensjahr. Bei den Kindern, 
die das erste Jahr überleben, weist der frühe Zyanosebeginn auf die Schwere der Erkrankung (8. 274). 
Bei einem Teil dieser Fälle kommt es zur Insuffizienz der überlasteten Kammer (S. 308). Zyanose- 
beginn und Zeitpunkt der Herzinsuffizienz sind wesentliche differentialdiagnostische Kriterien dieser 
Gruppe. Meist: tritt die Zyanose vor der Herzinsuffizienz auf. Auch extrakardiale Faktoren können 
beim Neugebornen eine Zyanose hervorrufen. Diese sind zuerst auszuschließen, bevor die zyanotischen 
Anomalien in der Reihenfolge ihrer Schwere (Zyanosebeginn) differenziert werden. 


1. Neugeborenenzyanose extrakardialer Ursache. 


Sie kommt vor allem bei pulmonalen Affektionen vor: partielle Lungenagenesie, Atelektasen, lobäres Emphysem, 
Pneumothorax, Tracheoösophagealfistel bei Ösophagusatresie, Zwerchfellanomalien (Parese, Eventratio diaphrag- 
matis) usw. Man findet sie auch bei rein vasomotorischen Störungen (Lokalisation an Händen und Füßen, ver- 
schwindet innert 1—2 Wochen), bei schweren Infekten (Sepsis), zerebralen Erkrankungen (Hämorrhagien, Ten- 
toriumriß, Hirnödem usw.), im Tetanieanfall, bei Methämoglobinämie. Klärung der pulmonalen Erkrankung 
durch Röntgenbild. Im EKG bei pulmonalen Affektionen RVH-Zeichen möglich (überhöhtes R und positives T 
in V, nach dem 1. Lebenstag!). Wesentliche Besserung der Zyanose unter O,-Beatmung spricht mehr für eine 
pulmonale als für eine kardiale Ursache, das Fehlen eines Herzgeräusches nicht gegen letztere. 


Häufig ist das Respiratory distress syndrome (Hyaline Membranen): Dyspnoe und blasse Zyanose, nach 
den ersten Lebensstunden auftretend, mit rascher Progredienz. Relativ niedrige Herzfrequenz um 100—200/min 
nach Burnard, um 145/min nach Keith u. M. ohne physiologischen Anstieg gegen Ende der 1. Woche (bei nor- 
malen Frühgeburten von 145 auf 170/min, bei Termingeborenen von 125 auf 144/min!). Oft Hypotonie. Prognose 
schlecht. Exitus in über 50%, bei Überlebenden Normalisierung aller Befunde. Anamnestisch: Frühgeburten, 
Kinder diabetischer Mütter, seltener Termingeborene, Sectio caesarea. 


Rö: Verstärkte granulierte Lungenzeichnung (Stauung + Ödem — hyaline Membranen), Herzvergrößerung 
(Li-Re-Shunt über DB [Rudolph u. M.], Herzinsuffizienz [Burnard]). 


EKG: Meist LVH vom Volumentyp (offener DB mit abnormer pulmonaler Widerstandsverminderung!); tiefes S 
in V,,V, in der ersten Woche, R/Sin V, bei 75% unter 1,0, QRS-Achse im Mittel + 125°, also weniger rechts- 
typisch als normal (bei Termingeborenen im Mittel +150°, bei Frühgeborenen +130°), QRS-Dauer im 
Mittel leicht verlängert (0,05 statt 0,045”), häufig positives T in V, jenseits des 1. Lebenstages (abnorm 
hoher Pulmonaldruck ?). Seltener RVH (abnorm hoher Pulmonalwiderstand + offener DB): R überdurch- 
schnittlich hoch in V,. AV-Zeit namentlich bei Kindern diabetischer Mütter verlängert. Tendenz zu hohen 
P-Zacken. RVH-Zeichen prognostisch günstiger als LVH-Zeichen (Keith u.M.). 


PKG: Häufig systolisches Geräusch (offener DB), das nach den Krisentagen verschwindet (Verschluß des Ductus). 


2. Aortenatresie/Aortenbogenhypoplasie — Mitralatresie — Hypoplasie der linken Kammer. 


Belastung des rechten und Unterentwicklung des linken Herzens! Häufiger Exitus an Rechtsinsuffizienz in der 

Neugeborenenperiode. Aortenatresie (d:Q = 4:1): Lebenserwartung im Mittel 12—13 Tage (80% f in 1. Woche), 

selten über 6 Monate. Mitralatresie (J:Q = 1:1): Mittlere Lebenserwartung 6 Monate (50% 7 in den ersten 

3 Monaten), selten über 1 Jahr, am günstigsten bei Kombination mit TRG + PST. Am ungünstigsten kombinierte 

Mitral- und Aortenatresie (5:9 = 3:1): Mittlere Lebenserwartung 5 Tage. Bei Aortenbogenhypoplasie Exitus in 

3/, der Fälle im 1. Lebensmonat. Graue Gesichtsfarbe und Zyanose in den ersten beiden Lebenstagen (?/, aller 

Aortenatresien), bei Mitralatresie Zyanose oft nur gering und später auftretend. Dyspnoe und schwache Pulse bei 

anfangs kräftigen Herztönen. 

Rö: Herz meist bds. vergrößert (Dilatation der re. Herzhöhlen), zunehmend bis zur Herzinsuffizienz. Spitze 
gehoben, Taille ausgefüllt oder leicht konvex (weites Infundibulum und A. pulmonalis). Meist großer 
rechter und kleiner linker Vorhof; linker Vorhof nur ausnahmsweise bei kleinem ASD groß. Lungendurch- 
blutung meist vermehrt (aktiv, evtl. zusätzlich passiv). 


EKG: Meist ausgeprägter Rechtstyp (im Mittel um +140°), starke RVH + LV-Hypoplasie mit extremer Rechts- 
rotation (häufig qR(s)-Typ in V,, in 40% nach Keith), meist positives T in V, (80%), häufig T-Abflachung 
oder -Negativität in V,, V, (?/, der Fälle). Abnorm niedriges R links präkordial. P-dextrocardiale oder 
-cardiale, AV-Zeit evtl. verlängert. Ausnahmsweise statt LV-Hypoplasie auch LVH oder fehlende Achsen- 
abweichung nach rechts (starke Wandhypertrophie des linken Ventrikels bei kleiner Höhle). 


PKG: Bei ?/, der Fälle systolisches Geräusch präkordial, evtl. auch frühdiastolisches Geräusch über der Trikus- 
pidalis. Geräusch besonders bei Kombination mit VSD oder PST und bei Mitralvitium. Bei letzterem auch 
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Präsystolicum und evtl. diastolisches Geräusch. Systolicum in die Axilla ausstrahlend. Schwirren über der 
Herzspitze. 2. Ton akzentuiert, einheitlich, evtl. eng gespalten bei zusätzlicher PST. Bei Herzinsuffizienz 
Galopprhythmus. 


3. Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum — Hypoplasie der rechten Kammer. 
Intensive Zyanose meist in den ersten 2 Lebenstagen, selten paroxysmale Dyspnoe im Gegensatz zur frühzyano- 
tischen Tetralogie. Zunehmende Verschlechterung, Exitus bei !/, der Fälle in der 1. Woche, bei 3/, vor dem 6. Monat. 
Rö: Typ 1) kleiner, diekwandiger re. Ventrikel: keine Herzvergrößerung, Herzform mehr wie bei TF oder TrA. 
Typ 2) normale-vergrößerte re. Ventrikelhöhle: progressive beidseitige Herzdilatation, Herzinsuffizienz, 
Trikuspidalinsuffizienz. 
Bei beiden Typen verminderte Lungengefäßzeichnung. 
EKG: Typ l) normale QRS-Achse bis Rechtsachse (+15 bis + 110°) + LVH mit oder ohne T-Inversion in V,, V,. 
Typ 2) starke Rechtsabweichung der QRS-Achse (+105 bis +145°) + RVH (mit oder ohne qR-Typ in 
V,3), T-Inversion bis V,, V,. Bei älteren Säuglingen hohes P-dextrocardiale. 


Linksachse im Neugeborenenalter möglich. Bei Zweifel, ob eine Trikuspidalatresie vorliegt, klärt der Ver- 
lauf: Zunahme von R in V, und tiefes S in V,, V, sowie frontale QRS-Schleife im UZS sprechen gegen Trikus- 
pidalatresie. Bei Unterentwicklung des RV + PST und Linksabweichung immer RVH-Zeichen in V, 
bzw. Vr2- 

PKG: Einheitlicher 2. Ton, kein Geräusch oder leises Systolicum oder DB-Geräusch (verschwindet letzteres — 
baldiger Exitus). 


4. Transposition der großen Gefäße — Taussig-Bing-Komplex. S. auch S. 341. 


Intensive Zyanose seit Geburt oder in den ersten 3 Lebenstagen bei */; der Fälle. Meist rasche Verschlimmerung 
und schlechtes Ansprechen auf Digitalis. Exitus fast immer innerhalb 6 Monaten (85%, Keith); die Hälfte der 
Kinder überlebt nicht die 4. Woche. Lebenserwartung durchschnittlich 5!/, Monate. Prognose besonders ungünstig, 
wenn nur ein offenes FO + DB oder eine Pulmonalatresie bestehen. Prognostisch günstiger: großer VSD, single 
ventriele, PST, reitende Pulmonalis, Taussig-Bing-Komplex. Zur Herzerweiterung und Herzinsuffizienz kann es 
auch bei Ursprung beider Gefäße aus dem rechten Ventrikel kommen. 


Rö: Herz eiförmig, schmales Gefäßband oder links aszendierende bzw. rechts vorspringende Aorta. Taille leer 
außer bei links aszendierender Aorta oder bei reitender bzw. sehr großer Pulmonalis. Bei reitender Aorta 
ähnelt das Bild dem eines Eisenmengers, TRG + PST (S. 226, 334). Progressive Herzvergrößerung bis 
zur Herzinsuffizienz. Beim Neugeborenen kann Eiform noch fehlen und Gefäßband infolge Thymusüber- 
lagerung normal erscheinen. Kontrolle in der 1. und 2. Woche zeigt dann Übergang in Eiform. Lungen- 
gefäßzeichnung vermehrt, nur bei kombinierter PST normal bis vermindert. 


EKG: Rechtsabweichung der QRS-Achse, RVH oder komb. VH. 
PKG: Lauter, ohrnaher 2. Ton bei Anteposition der Aorta. 


5. Trikuspidalatresie. 


Überlastung des linken Herzens und des rechten Vorhofs, Unterentwicklung des rechten Ventrikels. Zyanose bei 

®/, der Fälle von der Geburt oder 1. Lebenswoche an, besonders bei Pulmonalhypoplasie. Zyanose kann fehlen bei 

weiten Pulmonalgefäßen (+ TRG): in 10% tritt sie erst nach dem 1. Jahr auf. Die Hälfte der Fälle stirbt innerhalb 

6, ?/, innerhalb 12 Monaten. Überlebende ältere Kinder haben entweder einen großen VSD oder eine TRG + PST. 

Charakteristisch: EKG und Röntgenbild. Prognostisch wichtig: Größe des rechten Ventrikels, der Vorhöfe und 

eine allfällige TRG. 

Rö: Typisch bei Säuglingen und Kleinkindern! Herz normal groß oder leicht vergrößert mit stark gerundetem 
Kammerbogen, der kranial und kaudal weit nach medial reicht. Transparenz des Kammerschattens (beson- 
ders auch im SRD). Tiefe Herzbucht bei Infundibulum- und Pulmonalhypoplasie, linker absteigender 
Pulmonalast gut sichtbar. An der oberen, flachen linken Kammerkontur springt oft das linke Herzohr 
bürzelförmig vor (Abb. 188). Rechts verschmälertes Vorhofsegment oder fehlender Vorhofbogen. Lungen- 
gefäßzeichnung stark vermindert, selten normal oder leicht vermehrt (ältere Kinder!) Im SRD gleiche 
Kammerkontur wie im Frontalbild mit tiefer Bucht und fehlender Pulmonalisprominenz. Rechter (hinterer) 
Bogen vermehrt ausladend (vergrößerte Vorhöfe, Abb. 42). Im SLD rechte (vordere) Kontur steil abfallend 
oder konkav (Zwerchfelltiefstand, ältere Kinder mit großer interatrialer Verbindung und kleinem rechten 
Vorhof) und nur bei starker Vergrößerung des rechten Vorhofs ausgebuchtet; distal reicht die Kontur weit 
nach links, schmale kaudale Schattenbrücke; linke (hintere) Kontur stark gerundet und weit ausladend 
(Abb. 30); Pulmonalfenster hell. Bei der Durchleuchtung gleichsinnige pulsatorische Bewegungen der vor- 
deren und hinteren Kontur. Frontalbild kann der TF ähnlich sein, schräge Bilder und EKG aber verschie- 
den! Bei Kombination mit TRG und breiter A. pulmonalis können Herz und Lungendurchblutung mehr 
einer Transposition ähneln. Bei Fällen mit atretischem Pulmonalgefäß ist das Herz klein, bei einem steno- 
tischen Gefäß mittelgroß, bei gleichkalibrigen Gefäßen groß. Im letzteren Fall frühes Einsetzen einer pro- 
gressiven Herzvergrößerung und Herzinsuffizienz. 

EKG: Linksachse von + 30° bis —110° (nur ausnahmsweise normale oder leicht rechtsabweichende Achse bei 
kombinierter TRG oder ganz jungen Säuglingen), LVH ab Geburt + RV-Hypoplasie: niederes R rechts- 
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präkordial, QR-Zeit linkspräkordial verlängert, Diff. oUP V,—V, positiv, starke Rotation im GUZS (ÜZ 
nach rechts verschoben, Q linkspräkordial vertieft, weit nach rechts reichend, kein Q in V,), T-Inversionen 
(in 40%) oder T-Abflachung linkspräkordial. Nur ausnahmsweise auch RVH (V75!). P meist pathologisch, 
vorwiegend P-cardiale mit vorherrschendem rechtsaurikulärem Anteil, seltener P-dextrocardiale oder 
-sinistrocardiale. PR-Segment häufig abnorm verkürzt. 

PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich, bei Transposition evtl. akzentuiert (ohrnah!). Geringe Spaltung des 2. Tones 
möglich, falls beide Gefäße annähernd gleich groß sind. Scharfes Systolicum über der Pulmonalis mit 
Schwirren bei Kombination mit VSD + nicht extremer PST. Ein lautes Systolieum kommt vor allem bei 
älteren Kindern vor und ist prognostisch günstig (mittlere Lebenserwartung 6°/,, Jahre nach Keith u. M.). 
Bei fehlendem oder sehr leisem Geräusch mittlere Lebenserwartung 7!/, Monate. Bei atretischer Pulmonalis 
evtl. kontinuierliches Geräusch. 


. Tetralogie von Fallot. 


Zyanose bei 40% von Geburt oder vom 1. Lebensmonat an, meist vom 3.—6. Monat. Keine Tendenz zur pro- 
gressiven Herzvergrößerung oder Herzinsuffizienz, sofern nicht eine Anämie, Lungenvenentransposition, Triku- 
spidalatresie oder Pulmonalinsuffizienz besteht. Rö-, EKG-, PKG-Befunde s. 8. 275. 


. Single ventricle s. auch S. 275, 342. 


Alle Grade der Zyanose von Geburt an oder erst später auftretend. Zyanose besonders bei Kombination mit PST. 

Bei vermehrter arterieller Lungendurchblutung keine oder nur minimale Zyanose; dann Differenzierung gegen 

andere Anomalien mit vermehrter Lungengefäßzeichnung ($. 147, 230), auch gegen Pneumonie (kein Geräusch, 

Herz annähernd normal groß, leichte Zyanose, pulmonale Kongestion), und Rheumatismus (Anamnese, Prä- 

systolicum, Anämie; dagegen bei single ventriele normales Blutbild oder Polyzythämie [Taussig]). Diagnostisch 

wesentlich ist das EKG. 

EKG: Vielgestaltig entsprechend der sehr variablen Lage des rudimentären Septum, dem Massenverhältnis der 
„rechten“ und „linken“ Kammermuskulatur und der Hämodynamik. Oft (in ca. 50%) extreme Lage der 
QRS-Achse links oder rechts von —90° bzw. überdreht links- oder rechtstypisch, besonders häufig im Zu- 
sammenhang mit Asplenie (ca. 16%), in den übrigen Fällen meistens Rechtstyp. Am häufigsten RVH, 
seltener komb. VH oder LVH. Oft in den BWA Übergangszone und Q-Zacken auffallend (Septumanomalie): 
Q kann in V,—V, fehlen oder in allen BWA, auch nur rechtspräkordial, seltener nur linkspräkordial vor- 
handen sein. Oft breite ÜZ mit hohen RS-Komplexen oder fehlende ÜZ infolge uniformer Kammerkom- 
plexe; besonders rS-Typ, der nach Keith u. M. für single ventriele ohne Transposition spricht. T rechts- 
präkordial meistens biphasisch oder positiv, links meistens positiv. Häufig vor allem rechtsseitige Vorhof- 
belastung. 

Rö: Kleines Herz mit ausgefüllter Taille, wenn nicht Kombination mit TRG oder PST. Bei Kombination mit 
PST Herz wie bei Tetralogie, bei Kombination mit Pulmonalatresie Herz mehr wie bei Trikuspidalatresie, 
bei Kombination mit Transposition Herz wie bei TRG, bei Truncus + single ventriele Herz mehr wie bei 
Truncus. 

PKG: P, akzentuiert, sofern nicht zusätzliche Pulmonalatresie. Evtl. einheitlicher 2. Ton. 


. Trilogie von Fallot. 


Etwa 10—25% der Fälle schon als Neugeborene zyanotisch. Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung und 
Herzinsuffizienz, die gut auf Digitalis anspricht. Rechtsinsuffizienz mit Verstärkung der Zyanose. Rö-, ERG-, 
PKRG-Befunde s. 8. 275. 


. Truncus arteriosus communis, 


Zyanose in den ersten Wochen nur bei geringer Weite des Pulmonalgefäßbettes. Der Fall gleicht dann mehr einem 
Pseudotruncus (s. oben). Rö-, EKG-, PKG-Befunde des Truneus s. 8. 341. 


Ebsteinsche Anomalie. 
Nach Keith u.M. ?/, der Fälle von früher Säuglingszeit an zyanotisch. Lebervergrößerung ohne -pulsationen, 
paroxysmale Tachykardie, Arrhythmien, Herzinsuffizienz. Übrige Rö-, EKG-, PKG-Befunde 8. 149. 


Primäre pulmonale Hypertension mit oder ohne offenen Ductus Botalli. 

Bei etwa !/, der Fälle Zyanose ab Geburt (Keith u. M.), im Säuglingsalter stärker an den unteren Extremitäten. 
Dyspnoe, Tendenz zur progressiven Herzvergrößerung, wenn sich der Ductus schließt. Herz muß nicht besonders 
groß sein. Übrige Rö-, ERG-, PKG-Befunde 8. 343. 


. Totale falsche Mündung der Lungenvenen. 


Selten von Geburt an starke Zyanose. Zyanose und starke Beeinträchtigung des Befindens im Neugeborenenalter 
sprechen für Behinderung des Pulmonalvenenrückflusses. Rechtsinsuffizienz bei normal großem oder nur leicht 
vergrößertem Herzen. Übrige Rö-, EKG-, PKG-Befunde $. 149. 


Canalis atrioventricularis communis. 
Kann früh zu Zyanose und Herzinsuffizienz führen. Großes Herz und typisches EKG. Übrige Befunde 8. 234. 


316 Abnorme beidseitige Belastungen 


14. Präduktale Isthmusstenose — Aortenbogenunterbrechung (s. auch unter 2). 


Dyspnoe, der die Herzinsuffizienz folgt! Differentialzyanose beachten: Untere Körperhälfte zyanotischer, evtl. 
auch ein Arm, wenn entsprechende A. subelavia unterhalb des Hindernisses oder aus der A. pulmonalis entspringt. 
An der oberen Körperhälfte keine oder geringere Zyanose. Femoralispulse vorhanden, evtl. abgeschwächt. Tendenz 
zur Herzvergrößerung. Übrige Befunde S. 178. 


15. Myokarditis — Myokardosen s. dort. 


Nur unter Umständen leichte Zyanose, die sich in der Phase der Herzinsuffizienz verstärkt. 


Prognose, Operationsindikation 


Prognostisch am ungünstigsten sind die Anomalien mit Hypoplasie der linken Kammer. Bei der 
Aortenatresie beträgt die durchschnittliche Lebenserwartung nur 12—13 Tage. Über 80%, der Fälle 
sterben in der 1. Woche, nur wenige überleben den 1. Monat; der älteste Säugling wurde 110 Tage alt 
(Keith u. M.). Ein Teil der Aortenatresien stirbt schon in der Fötalzeit. Im 1. Lebensmonat ist ein 
Viertel der Todesfälle an angeborenen Vitien durch eine Aortenatresie bedingt. Todesursache ist bei 
einer kleinen interatrialen Verbindung ein sich rasch entwickelndes Lungenödem oder eine Rechts- 
insuffizienz (Fontana u. Edwards). Von den Fällen mit präduktaler ISTA (S. 181) oder Unter- 
brechung des Aortenbogens sterben etwa ®/, im 1. Monat; nur ungefähr 10% überleben das 
1. Jahr (Roberts u. M.). Auch bei der kongenitalen Mitralstenose, die zu ?/;, mit anderen Links- 
fehlern kombiniert ist, ist die Prognose sehr ungünstig. Nach Keith u. M. sterben 44%, in den ersten 
6 Monaten, 56% im 1. Jahr, 84%, innerhalb 2 und 98% innerhalb 3 Jahren. Von den Mitralatresien 
(Geschlechtsverteilung 1:1) sterben nach Fontana u. M. 50% innerhalb der ersten 3 Monate; ein 
Überleben des 6. Monats ist außergewöhnlich. Etwas besser scheint die Prognose bei der Kombination 
mit einem single ventriele (S. 344) zu sein, besonders wenn auch eine Pulmonalstenose besteht. Nach 
Watson u.M. betrug die mittlere Lebensdauer bei 52 Fällen mit normaler Aortenklappe 6 Monate; 
45%, starben in der Neugeborenenperiode und nur 9%, erreichten ein Alter von mehr als einem Jahr. 
Am schlechtesten ist die Kombination einer Mitral- und Aortenatresie. Von diesen Kindern 
sterben nach Fontana u.M. ?/, in der ersten Lebenswoche und kaum eines lebt länger als 3 Monate. 
Bei der Pulmonalatresie hängt die Prognose von der Größe der rechten Kammer und der Weite 
des Ductus Botalli ab. Säuglinge mit einem hypoplastischen rechten Ventrikel sterben früh an den 
Folgen der Anoxämie, Kinder mit einem größeren rechten Ventrikel u. U. erst nach mehreren Jahren 
wie eine Trilogie an einer Rechtsinsuffizienz. Bei weitem DB (10%) ist die Prognose besser, verschlech- 
tert sich aber rasch mit dem Verschluß des Ductus. Ein Teil der Kinder kommt tot zur Welt, !/, stirbt 
in der 1. Lebenswoche, ®/, vor dem 6. Monat (Keith u. M.) und nur einzelne erreichen das Kleinkindes- 
alter. Die Prognose der Trikuspidalatresie ist etwas besser. Sie hängt vom Grad der Lungendurch- 
blutung, d. h. von der Größe des VSD und der Weite der rechten Ausflußbahn und Pulmonalarterie ab, 
bei kombinierter Transposition auch vom Anteil des arterialisierten Blutes, das in den großen Kreis- 
lauf gelangt, und von der Herzbelastung. Fehlt eine Transposition und sind die Pulmonalgefäße sehr 
eng, so kommt es zu einer starken Anoxämie, bei vorhandener Transposition und weiten Pulmonal- 
gefäßen zur Herzinsuffizienz wie bei einfacher TRG. Die Hälfte der Fälle stirbt vor dem 6. Monat, ?/, ster- 
ben bis zum Ende des 1. Jahres. Nur 10%, überleben das 10. Jahr (Keith u. M.). Besonders ungünstig 
sind die Fälle mit stark verminderter oder stark vermehrter Lungendurchblutung, d. h. mit Pulmonal- 
atresie und fehlendem VSD (mittlere Lebenserwartung 2—3 Monate) oder mit großem VSD und reiten- 
der Pulmonalis (mittlere Lebenserwartung 3 Monate). Sehr schlecht ist die Prognose bei Kombination 
mit Aortenatresie oder -hypoplasie. Bei der häufigen Form mit subpulmonaler Stenose und Pulmonal- 
hypoplasie (50%, der Fälle) beträgt die mittlere Lebenserwartung 11 Monate. Wenn das Kind das 
2. Jahr überlebt, ist anzunehmen, daß die rechte Ausflußbahn relativ suffizient und der Ductus offen 
geblieben ist oder sich ein ausreichender Kollateralkreislauf ausgebildet hat. Am besten ist die Pro- 
gnose bei großem VSD (bis single ventricle, gute Durchmischung) oder Transposition mit PST und an- 
nähernd normalem Lungendurchfluß. Solche Kinder werden durchschnittlich 7—11 Jahre alt. Einzelne 
Patienten können das Erwachsenenalter erreichen. 

Symptome bestehen bei dieser Gruppe von Vitien entweder von Geburt an oder treten in den ersten Lebenswochen 


auf. Bei Aortenatresie steht eine starke Dyspnoe im Vordergrund mit grauer oder zyanotischer Gesichtsfarbe. 
Die Zyanose wird bei einem Drittel am 1. Tag, bei einem weiteren Drittel am 2. Tag und bei den übrigen Fällen in den 
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folgenden Wochen beobachtet. Sie ist nicht so stark wie bei der TRG, TrA und Pulmonalatresie, nimmt aber rasch zu. 
Der Puls ist schwach und oben und unten gleich. In der 1. oder 2. Woche kommt es zum Lungenödem und zur Rechts- 
insuffizienz mit Lebervergrößerung und Ödemen und zum Exitus. Bei schweren Fällen von präduktaler ISTA oder 
Aortenbogenunterbrechung ist das Bild ähnlich. Zuerst kommt es zur Dyspnoe, der bald die Herzinsuffizienz 
folgt. Eine Zyanose findet man entweder von der Geburt oder den ersten Lebenstagen an. Diagnostisch wichtig ist die 
Differentialzyanose: Die Zyanose ist entweder an der unteren Körperhälfte intensiver als an der oberen, oder sie fehlt 
am Kopf, den Armen und Schultern. Die Trennlinie liegt etwa in Höhe des Beckens (Taussig). Wenn eine oder beide 
Aa. subelaviae unterhalb des Hindernisses oder von einer Pulmonalarterie abgehen, ist der entsprechende Arm zyano- 
tischer, und die Demarkation der Zyanose liegt in Höhe der Schultern. Fehlen bei vorhandenen Femoralispulsen ein 
oder beide Radialispulse, so ist anzunehmen, daß die entsprechende A. subelavia oberhalb des Hindernisses abgeht. 
Bei sehr großem Li-Re-Shunt (CAC, VSD) kann die Differentialzyanose nur schwach zu erkennen sein oder fehlen 
(Hände neben die Füße legen !). Herzgeräusche sind in beiden Gruppen bei den früh sterbenden Fällen nicht vorhanden. 
Die den ersten Monat überlebenden Säuglinge weisen jedoch meistens ein Geräusch auf, besonders bei Kombination 
mit einem VSD. Bei der Mitralatresie stehen Dyspnoe und Zyanose ebenfalls im Vordergrund; die Zyanose ist aber 
eher geringer als bei der Aortenatresie, in einzelnen Fällen sogar auffallend schwach. Kopf und rechter Arm können 
wie bei der schweren kongenitalen Mitralstenose weniger zyanotisch sein (Re-Li-Shunt über DB). 


Bei der Pulmonalatresie besteht ebenfalls von der Geburt oder den ersten beiden Lebenstagen an eine Zyanose, 
die bis zum Exitus zunimmt. Sie fehlt nur bei sehr breitem DB für einige Wochen. Wird dieser enger oder schließt er 
sich, so tritt die Zyanose auf bzw. wird stärker. Die Säuglinge sind dyspnoisch, jedoch sind Anfälle von Atemnot 
selten. Die Leber ist vergrößert, ihr Rand pulsiert. Späterkommt es zu den typischen Zeichen, die man bei zyanotischen 
Kindern findet: Wachstums- und Entwicklungsverzögerung, Trommelschlegelfinger, Polyzythämie, Hb-Anstieg. Eine 
Hockerstellung ist selten. Schließlich treten unter progressiver Herzvergrößerung eine Rechtsinsuffizienz und der 
Exitus ein. Bei der Trikuspidalatresie ist der Zeitpunkt des Zyanosebeginnes für die Prognose wichtig. Bei 70% 
besteht die Zyanose entweder von der Geburt oder der 1. Woche an. Die Mortalität beträgt dann nach Keith u.M. 
90%, die mittlere Lebenserwartung 5 Monate. Dreiviertel der Kinder starben innerhalb von 6 Monaten. Bei weiteren 
20% kam es noch innerhalb des 1. Jahres zur Zyanose; die mittlere Lebenserwartung betrug hier 4?/,, Jahre. Bei 
Kombination mit weiten Pulmonalgefäßen oder Transposition fehlt die Zyanose oder tritt spät auf. Sie nimmt zu, 
bei Belastung kommt es zur Dyspnoe, die Leber kann vergrößert sein. Bei älteren Kindern findet man die allgemeinen 
Zeichen der Anoxämie (s. o.). Prognostisch günstig sind laute Geräusche mit Schwirren, ungünstig das Fehlen eines 
Geräusches. Die Pulse sind an Armen und Beinen gleich. Ernste Zeichen sind‘ Gewichtsstillstand und paroxysmale 
Dyspnoe; sie treten besonders beim Ductusverschluß und bei stark vermindertem Lungendurchfluß auf. Nach dem 
18. Monat wächst das Kind jedoch aus dieser Gefahr heraus (Taussig). Eine Herzinsuffizienz kommt besonders bei 
Transposition mit weiten Pulmonalgefäßen vor. 

Bei allen Fällen mit Hypoplasie einer Kammer besteht keine Hoffnung auf eine befriedigende operative Korrektur. 
Bei Aorten- und Mitralatresie ist die Prognose infaust. Die kongenitale Mitralstenose zeigt oft so schwer deformierte 
Klappen, daß eine günstige Korrektur unmöglich ist, doch kann die Operation eine gewisse Besserung bringen. Bei der 
Pulmonalatresie kann die Pulmonalklappe direkt angegangen werden; die Ergebnisse sind jedoch bei kleinem 
Klappenring und kleinem rechten Ventrikel nicht gut. Zur Besserung der Lungendurchblutung kommt unter Umstän- 
den eine Shuntoperation in Betracht. Die Operation ist nur möglich, wenn das Herz nicht zu stark erweitert ist 
und im Angiokardiogramm Pulmonalgefäße sichtbar sind. Die Operationsmortalität ist hoch, besonders weil ein 
Teil der Kollateralgefäße geopfert werden muß. Bei mehr als einem Drittel der Fälle sind die Resultate gut oder sehr 
gut (Campbell). Bei der Trikuspidalatresie ist die Operationsindikation gegeben, wenn der Säugling einen Ge- 
wichtsstillstand, paroxysmale Dyspnoe oder eine sehr niedrige O,-Sättigung (unter 20%, Taussig) aufweist. Die 
Operation soll nur bei älteren Kindern mit offenem DB hinausgeschoben werden, bei Säuglingen dagegen nicht. Je 
älter die Kinder sind, um so besser sind die Operationsergebnisse. Lediglich besondere anatomische Verhältnisse 
stellen eine Kontraindikation dar. In Betracht kommt eine Shuntoperation. Postoperativ besteht die Gefahr darin, 
daß bei einem kleinen ASD oder offenen FO der Druck im linken Vorhof steigt und es zur Rechtsinsuffizienz kommt. 
Deshalb wird in solchen Fällen die interatriale Querverbindung erweitert. Nach Keith u. M. soll ein ASD geschaffen 
werden, wenn Halsvenen- und Leberpulsationen, hohe P-Zacken im EKG und eine Vorhofvergrößerung vorliegen 
und der Säugling sich schlecht entwickelt. Die Gefahr der postoperativen Herzinsuffizienz ist größer als bei der 
Tetralogie. Die Operationsmortalität ist nach Taussig zwischen dem 5. und 10. Jahr am niedrigsten, jedoch etwa 
doppelt so hoch wie bei der Tetralogie (17—35%). Das erste postoperative Jahr überlebten nur 30%, das zweite 
2]; dieser 30%. Gute Ergebnisse fanden sich im 1. Jahr nur bei 20%, im 2. bei 55%, im 3.—10. Jahr etwa bei 72%. 
Wurde gleichzeitig ein ASD geschaffen, so betrug die Operationsmortalität statt 37% nur 18%. Eine postoperative 
Herzinsuffizienz trat häufiger auf, wenn die Leber präoperativ pulsierte und die P-Zacken des EKG über 3 mm 
hoch waren. Sie führte in der Hälfte der Fälle zum Exitus. Postoperativ vergrößerte sich das Herz innerhalb 6—8 Mo- 
naten. Die Operation nach Glenn besteht in der End-zu-End-Anastomose der V. cava cran. mit der rechten Pulmo- 
nalarterie. Die Mortalität liegt um 30% (bei Umgehungsanastomose um 27%, Bopp u. M.). Voraussetzung ist eine 
genügend große Pulmonalarterie, die das Offenbleiben der Anastomose garantiert. Das Schicksal der Anastomose 
während der Wachstumsphase ist noch nicht bekannt. Zur Herzinsuffizienz kommt es hier nicht, doch besteht die 
Gefahr eines Hirnödems, einer oberen Einflußstauung mit Thrombose (Heparinisierung!) und bei sich verschließender 
Anastomose eines erhöhten Hirndruckes. Bei gleichzeitiger Transposition der großen Gefäße ist oft operativ nichts zu 
machen, besonders wenn ein Gefäß atretisch ist oder eine starke pulmonale Hypertension besteht. Bei vermehrtem 
Lungendurchfluß kommt ein Banding in Frage. Unter Umständen ist die interatriale Verbindung zu vergrößern. 
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Abb. 179. E. J.. 2 Tage, 6721/61 (8). 


Rö: Herz nach rechts und links verbreitert (HLQ = 0,75) mit 
hohem, ausladendem Vorhofbogen. Herzspitze nach lateral verlagert, 
gerundet und leicht gehoben. Linke Kontur steigt steil und fast ge- 
radlinig an, Taille durch weites, randständiges Infundibulum ver- 
strichen. Gefäßbandschatten breit. Lungengefäßzeichnung leicht H | 
vermehrt. DET ITeIe Sasad zeeReTa T 


EKG: EA: ÄQRS + 94° (spät + 120°), P cardiale, T leicht diskordant. 
BWA: oUP in V, = 0,043”, Diff. oUP V,—V; = +0,02”, qRs-Typ alf 
in V, R, = 1,9 mV, R/S in V, stark überhöht. R, — 1,3mV, R/S- 
Relation in V, für das Alter hoch, T, flach. D: Kombinierte Vorhof- 


belastung. Während die Achse von +94° im Alter von 2 Tagen Ad 


nicht für Rechtsbelastung spricht, weisen die BWA Zeichen der 


RVH und Rechtsdilatation auf. Es besteht keine elektrokardiogra- zn Y% 

phische Linkshypoplasie, wohl aber eine starke Rotation im UZS ! 

(q in V,, links präkordial fehlend). e— E Ka ar 
Klinisch: Bei Geburt rosige Hautfarbe, nach 6 Stunden Zyanose mit L j 


Tachypnoe. Kein Herzgeräusch. Pulse radial und femoral palpabel. 


DD: Die DD geht von der Zyanose seit dem 1. Lebenstag aus. Starke Herzvergrößerung, im EKG vorwiegende 
RVH + Rechtsdilatation und starke Rotation im UZS. Herzkonfiguration (linker Bogen, Gefäßband) spricht gegen 
Transposition. Trikuspidalatresie wegen vermehrter Lungendurchblutung und EKG auszuschließen. Trikuspidal- 
atresie + Transposition wegen der überwiegenden RVH im EKG ebenfalls auszuschließen. Vermehrte hiläre Gefäß- 
zeichnung und deutliches Pulmonalsegment sprechen gegen Tetralogie bzw. Truncus. Infantile Isthmusstenose mit 
Rechts-Links-Shunt wegen fehlender Pulsdifferenz zwischen Arm und Bein unwahrscheinlich. Totale falsche Lungen- 
venenmündung nach Röntgenbild möglich, klinisch unwahrscheinlich. Die „‚mitrale” Form des Herzens paßt zur 
Aortenatresie. Die linksventrikulären Potentiale im EKG sprechen nieht absolut dagegen, obgleich eine elektrokardio- 
graphische Linkshypoplasie zu erwarten wäre. Kombination mit Fibroelastose ? 


Diagnose (autoptisch, Exitus am 3. Lebenstag): Atresie des Aortenostium mit Hypoplasie eines 1'/, em langen Teiles 
der Aorta ascendens. Hypoplasie des linken Ventrikels mit hochgradiger Fibroelastose, knotige Auflagerungen der 
Mitralis. Starke Dilatation und Hypertrophie der rechten Herzkammern. Weit offener Ductus Botalli. Offenes Fora- 
men ovale. 
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Abb. 180. R. V., 9 Tage, 63295. 


Rö: Beidseits, besonders nach links verbreitertes Herz (HLQ = 
0,70) mit gehobener und gerundeter Spitze. Die linke Kontur 
reicht in einem weit ausladenden Bogen bis fast zur Thoraxwand 
und weit nach kranial; Taillenbereich prominent; Gefäßband 
breit, nicht differenzierbar. Das Vorhofsegment reicht rechts weit 
nach kranial. Lungengefäßzeichnung vergröbert, Hiluszeichnung 
teils flau, teils fleckig (Lungenstauung!). 


EKG: EA: Linksschenkelblocktyp (Vektor fast ausschließlich nach 
links oben, QRS breit), PQ 0,16” (verlängert), P 0,08”, P/PR = 
1,0; P in IT und III 0,35 mV hoch, spitz, angedeutet zweigipflig; 
ST in II und III gehoben. BWA: oUP in V, = 0,035”, Diff. oUP 
V.—V, = —0,04”; breites R, bei plumpem q,; ST gehoben, T in 
'V, positiv, in V, isoelektrisch. Vektorschlinge geknotet, achter- 
förmig, Endteil im UZS drehend. D: AV-Block 1. Grades, Links- 
schenkelblocktyp, vorwiegend rechtsseitige Vorhofüberlastung. 
Drehrichtung der Vektorschleife, verspäteter oUP in V, und posi- 
tives T in V, deuten auf RVH. Schwere Myokardschädigung. 


PKG: Leise Töne, fragliches systolisches Geräusch (wegen Tachypnoe viele, wechselnde Artefakte). Auskultatorisch 
leise Töne, Galopprhythmus. 


Klinisch: Erst vom 7. Tag an Zyanose, zusammen mit Tachypnoe, Lebervergrößerung und geringen Ödemen. Puls 
radial und femoral palpabel. 


DD: Kardinalpunkte: Zyanose in der 1. Lebenswoche mit folgender Herzinsuffizienz; im EKG Vorhofüberlastung, 
Zeichen der RVH, Myokardschaden, im Röntgenbild starke Herzvergrößerung mit Lungenstauung oder -hyperämie. 
Röntgenbild und EKG weisen auf Vitium mit Rechtsbelastung, die starke und erst nach einigen Tagen auftretende 
Zyanose auf Rechts-Links-Shunt. Herzkonfiguration mit prominierendem Taillenbereich spricht gegen Transposition, 
Truneus oder Tetralogie, fehlende Pulsdifferenz gegen infantile Isthmusstenose mit Rechts-Links-Shunt. Trikus- 
pidalatresie nach Verlauf und Röntgenbild unwahrscheinlich. Fibroelastose möglich nach EKG und Röntgenbild. 
Aortenatresie mit Verlauf, Röntgenbild und EKG vereinbar. 


Diagnose (autoptisch, Exitus mit 9!/, Tagen): Aortenatresie. Klappe atretisch; Aorta ascendens hypoplastisch, durch- 
gängig, retrograd über offenen Ductus Botalli versorgt. Rudimentärer linker Vorhof mit normal mündenden, erwei- 
terten Pulmonalvenen, die sich wegen des geschlossenen Foramen ovale und Fehlen eines VSD über Anastomosen in 
die Vv. bronchiales und damit in den rechten Vorhof entleeren. Linker Ventrikel nur erbsgroß, Mitralis durchgängig. 
Rechter Vorhof stark erweitert, rechter Ventrikel stark hypertrophisch und dilatiert. In den Lungen mikroskopisch] 
neben normalen sehr stark erweiterte und gestaute Kapillaren, die vermutlich Anastomosen zwischen dem Kerilanl| 
gebiet der Alveolen und dem der Vv. bronchiales darstellen. 
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Abb. 181. F. M., 6 Wochen, 61319. 


Rö: Re. Vorhofsegment vorspringend, Herz nach li. nicht verbreitert (HLQ = 0,54); Spitzenbereich stark gerundet, 
gehoben; Taille ausgefüllt, im kranialen Teil durch prominentes Pulmonalsegment; Aorta desc. nicht sichtbar. LD 
stark vermehrt; weite zentrale Äste, Lungenperipherie im Mittel-/Unterfeld überbläht. Seitenbild (Skizze): Herz- 
spitze aus dem vorderen Zwerchfellwinkel heraus nach hinten verlagert, großer Retrokardialraum. Hintere Kontur 
am Zwerchfell mit kurzem, steilem Segment, das mit einem Knick in ein verstärkt nach hinten ausladendes, weit- 
bogiges Segment des li. Vorhofs übergeht. D: Vergrößerter re. Vorhof und vermehrte LD weisen auf ASD. Mit rechtss. 
Vol-Belastung ist die Kippung des Herzens nach dorsal vereinbar. Weiter RCR nur mit einer Hypoplasie des LV zu 
erklären; Ausbuchtung des li. Vorhofs nach dorsal dürfte dann auf Vorhoferweiterung beruhen. 

EKG: EA: ÄQRS +118°, ÄT diskordant, P-cardiale. BWA: oUP in V, = 0,03”, Diff. oUP V,—V,; = +0,10”, 
R/S-Relationen und ÜZ (in V,) umgekehrt, kein q,, R, nur 0,3 mV. D: Vorhofbelastung, RVH + LV-Hypoplasie, 
diffuse Rückbildungsstörung, starke Rotation im UZS. 

PKG: Frühsystolischer Click, fragliches Systolicum. Einheitlicher 2. Ton. 3. Ton 0,08” nach 2. Ton. 

DD: Zyanose ab Geburt, starke Lungenüberfüllung (aktiv + passiv), vergrößerte re. Herzhöhlen und kleiner LV. 
TRG und TrA dadurch auszuschließen. Truncus und TFM nach Gefäßband unwahrscheinlich. Der große li. Vorhof 
bei kleinem LV läßt an Mitralstenose bzw. -atresie und ASD (Li-Re-Shunt) denken. Der lebensnotwendige Re-Li- 
Shunt muß über einen offenen DB fließen (kein Geräusch!). 

Diagnose (autoptisch, 7 Wochen): Mitralatresie (Cor triloculare biatriatum): Vollständige Atresie der Mitralis; hoch- 
gradige Hypoplasie eines spaltförmigen, allseits verschlossenen LV; offenes FO; bds. Vorhoferweiterung; exzentrische 
Hypertrophie des RV, aus dem A. pulmonalis und Aorta abgehen; offener DB. 
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Abb. 182. Z. E., 1 J., 56575 


Rö: Herz leicht verbreitert (HLQ = 0,56), langer Vorhofbogen rechts (a). Im Originalbild Doppelkontur durch li. 
Vorhof zu erkennen, der Teil des kranialen Vorhofbogens bildet (Vergrößerung oder Verlagerung). Spitzenbereich 
nicht gesenkt. An der steil ansteigenden li. Kontur im Bereich des VI.—VIL. ICR leicht prominenter Bogen des ]i. 
Herzohrs, darüber verlängertes Pulmonalsegment, das in den Scheitel der Aortenkontur übergeht. Taille durch ver- 
größerten li. Vorhof und Pulmonalis verstrichen. Im Originalbild li. Hauptbronchus durch großen li. Vorhof angehoben. 
Gefäßband rechts unauffällig (breiter Cava-, kein sicherer Aortenschatten). LZ deutlich vermehrt. Seitenbild (b): 
Ösophagus durch vergrößerten oder dorsal verlagerten li. Vorhof eingedellt, Retrokardialraum weit, kein Anhalt für 
Vergrößerung des LV. Breite Kontaktfläche des Herzens mit vorderer Thoraxwand. D: „Mitralherz Mitralstenose, 
-atresie ? Lutembacher ? 

EKG: Tachykardie 150/min. EA: ÄQRS +108°, AT und ST diskordant, P z. T. in T-Welle, 0,08”, angedeutet zwei- 
gipflig mit breit-negativer Nachwelle in V,—V,, PQ — 0,22”. BWA: Diff. oUP V,—V, = 0,005, tiefes $.. kein gp. 
R, mit 0,4 mV unter Norm. D: AV-Block I. Grades, P-cardiale, starke RVH + LV-Hypoplasie, Rotation im UZS. 
DD: Mitrale Konfiguration bei Li-Re-Shunt, klinisch auch Re-Li-Shunt (leichte Zyanose! Arterielle Embolien). Im 
EKG Vorhofbelastung bds., vorwiegend rechts, starke RVH mit LV-Hypoplasie: Mitralatresie — ASD, Lutembacher- 
Komplex. PKG mit Atresie vereinbar: kein Mitralöffnungston, einheitlicher 2. Ton. 


Diagnose: Mitralatresie (Autopsie: Mitralis völlig atretisch, li. Vorhof hypoplastisch, normale Lungenvenen, kleiner 
ASD, großer re. Vorhof, dilatierter und hypertrophischer RV, großer VSD, hypoplastischer LV. Multiple Organ- 
embolien). 


21 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 183 
H. A., 48], J., 57124. 


Rö: Herz stark nach bei- 
den Seiten verbreitert 
(HLQ = 0,66), Kam- 
merbogen verlängert 
ohne erkennbare Herz- 
spitze, steilnach kranial 
auslaufend (a): Taille 
ausgefüllt, Pulmonalseg- 
ment breit, Aortenseg- 
ment klein. Doppelkon- 
tur am re. Vorhofrand: 
oben linker, unten re. 
Vorhof. LZ stark ver- 
mehrt, Hilus zudem flau 
(aktive + passive Hy- 
perämie). AKG: (b) Zur 
Zeit des Laevogramms 
Spätfüllung der rechten Herzhöhlen durch Li-Re-Shunt über einen ASD und Füllung des LV und der Aorta. Enorm 
erweiterter RV mit weitem Infundibulum. Rotation des Herzens im UZS, Kippung nach dorsal mit Rückwärts- 
verlagerung der Herzspitze. Dadurch Ventrikelseptum im Profil getroffen, es verläuft von vorne oben nach hinten 
unten. LV klein, nach dorso-kranial verlagert. Kleines Aortenkaliber! Pulmonalfenster durch größere A. pulmonalis 
ausgefüllt. 


EKG: EA: ÄQRS + 122°, P-cardiale (P breit, überhöht, in V, tiefe negative Nachwelle und Steilabfall), ÄT diskordant. 


BWA: Umgekehrte ÜZ bzw. R/S-Relationen mit rsR’ rechts, R, nur 0,5 mV, kein q in V,. D: RVH + Dilatation, 
LV-Hypoplasie, extreme Rotation im UZS, komb. Vorhofbelastung. 


PKG: 2. Ton 0,045” gespalten; 1. Ton einheitlich, akzentuiert. Holosystolieum mit mesosystol. Maximum, bis A, 
reichend. Präsystol. Geräusch. 


DD: Rö: Li-Re-Shunt (azyanotisch!) mit Vergrößerung des li. Vorhofs. Im EKG bds. Vorhofbelastung, Volumen- 
und Druckbelastung re. Die ekg. LV-Hypoplasie spricht für eine sehr starke Volumenbelastung re., also für ASD, 
kombiniert mit transponierten Lungenvenen oder Mitralstenose. Auf letztere Kombination weisen: Vergrößerung des 
li. Vorhofs, paukender 1. Ton, präsystol. Geräusch über Herz: stol. Geräusch mit Max. über Pulmonalis (rel. 
PST-Geräusch) und vermehrte Spaltung des 2. Tones. Die kombinierte Mitralstenose erklärt auch die mangelhafte 
Füllung des LV (AKG!). 


Diagnose: Lutembacher-Syndrom (Vorhofseptumdefekt + Mitralstenose). 
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Abb. 184. W. A., 1 Tag, 64289. 


Rö: Herz stark nach beiden Seiten verbreitert (HLQ = 0,67). Der Kammerbogen ist auffallend verlängert, reicht weit 
nach kranial und geht relativ flach in eine tiefe Taille über. Diese reicht bis zum Wirbelsäulenrand und liegt auffallend 
hoch. In ihr nur der oberste Teil der Aorta dese. zu erkennen. Rechter Vorhofbogen verlängert ohne breiten Kontakt 
mit dem Zwerchfell (Verlagerung ? Vergrößerung des linken Vorhofs ?). Aorta asc. leicht vorspringend. Stark vermin- 
derte Lungengefäßzeichnung. 

EKG: EA: ÄQRS + 82°, P/PR = 1,0, P spitz, in II 2,5 mV (rechtsseitige Vorhofbelastung). BWA: R, mit 2,7 mV 
für das Alter von 1 Tag stark überhöht: Für den ersten Lebenstag ungewöhnliche LVH. R, mit 0,4 mV ausgesprochen 
klein; ÜZ in V,. q in V,. D: Vorhofbelastung rechts, LVH mit elektrokardiographischer Rechtshypoplasie (patholo- 
gisch-anatomisch bestätigt), Rotation im GUZS. 

DD: Das Röntgenbild mit verminderter Lungendurchblutung, Herzvergrößerung von mehr „aortaler“ Konfiguration 
und weiter Aorta mit extremem Fallot — Pseudotruncus oder echtem Truncus Typ IV — Trikuspidalatresie mit 
kleinem Vorhofseptumdefekt vereinbar. Das EKG spricht 
für letzteres und gegen erstere. Die Vertikalachse im EKG 
läßt jedoch auch an die sehr seltene Pulmonalatresie mit 
intaktem Ventrikelseptum denken. 


Diagnose (autoptisch, Exitus mit 1 Tag): Pulmonalatresie 
(mit hypoplastischem rechtem Ventrikel). 


Be 


Abb. 185. W. H.. 1/1, J., 64039. 


Rö: Herz nach links verbreitert mit schmaler rechter Kontur (HLQ = 0,59). Stark gerundeter Kammerbogen, der 
weit nach kranial reicht und relativ flach in eine tiefe Herztaille übergeht. Am linken Bogen kranial kleine, bürzel- 
förmige Ausbuchtung (Aurikel des linken Vorhofs), fast pathognomonisch für Trikuspidalatresie. Links verläuft das 
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Gefäßband (wahrscheinlich V. cava superior sinistra) parallel dem Wirbelsäulenrand und bildet mit dem Vorhof- 
segment in der Herztaille einen Winkel. Im Vergleich zum schmalen rechten Vorhofbogen breites Cavaband rechts. 
Aorta nicht sicher zu differenzieren. Lungengefäßzeichnung irregulär, deutlich vermindert. 


EKG: EA: ÄQRS —42°, Schleife dreht im GUZS, T diskordant, P cardiale (P breit und überhöht, zweigipflig in III, 
P/PR groß, deutliche positive und negative Welle in V,). BWA: UZ in V,—V,, q in V,—V;. Keine sicheren Zeichen 
einer LVH (S,, R,, Summe R, + S,. oUP in V, und Diff. oUP V,—V, noch im Bereich der Norm). D: Beidseitige Vor- 
hofüberlastung. ÄQRS von —42° und Linksüberwiegen bei Zyanose sprechen in diesem Alter für Trikuspidalatresie. 


PKG (Erb; nicht wiedergegeben): Lauter 1. Ton, abgeschwächter und pathologisch einheitlicher 2. Ton. Leises 
protosystolisches Geräusch. 4. Ton (Vorhofton). 


DD: Röntgenbild und EKG weisen bei einem schwer zyanotischen Säugling eindeutig auf eine Trikuspidalatresie. Im 
PKG einheitlicher 2. Ton und Vorhofton damit vereinbar. Das leise Geräusch hilft in der DD nicht weiter. Die stark 
verminderte Lungendurehblutung mit Kollateralgefäßzeichnung spricht gegen einen großen Ventrikelseptumdefekt 
oder offenen Ductus Botalli. 


Diagnose: Trikuspidalatresie (autoptisch: Trikuspidalatresie mit kleinem Ventrikelseptumdefekt und stark hypo- 
plastischem rechtem Ventrikel). 


Abb. 186. T. 8., 2/12 J., 45986. 


Rö: Herz beiderseits, vor allem nach rechts stark verbreitert (HLQ = 0,70) (a). Der Kammerbogen ist stark gerundet 
und geht relativ flach in die Herzbucht über. Sehr breiter, besonders nach links ausladender oberer Mediastinalschatten 
(Thymushyperplasie). Am rechten Gefäßbandrand V. cava superior zu erkennen, darunter vergrößerter rechter Vor- 
hof. Im Ösophagogramm (nicht abgebildet) breite Aortenimpression rechts. Lungendurchblutung stark vermindert. 
Im SLD (b) reicht die rechte Kontur weit nach rechts und kranial und ist auffallend durchscheinend (vergrößerter 
rechter Vorhof!). Die linke Kontur überragt in flachem Bogen den Wirbelsäulenschatten. Gefäßband wegen Thymus- 
überlagerung nicht zu beurteilen. Im SRD (ce) Ösophagus nicht verlagert, Retrokard ausgefüllt. Durchscheinender 
Spitzenbereich (weggeleuchtet!), der nicht bis zur linken Thoraxwand reicht. 


DD: Der sehr große rechte Vorhof (p.a. und SLD) deutet bei einem zyanotischen Vitium auf ein Abflußhindernis: 
Trilogie, Pulmonalatresie, Trikuspidalatresie. Der breite durchscheinende Bereich des rechten Vorhofs im SRD und 
SLD sowie der weit nach medial reichende Kammerbogen im p.a. Bild (nur 1 Herzhöhle!) weisen auf eine Hypoplasie 
des rechten Ventrikels hin, also Trikuspidalatresie. (EKG: Linkstyp + LVH.) 


Diagnose: Trikuspidalatresie mit Arcus aortae dexter. Thymushyperplasie. 


Abb. 187. V. A., 10 J., 14582. 


Rö: Auf dem p.a. Bild fehlt das rechte Vorhofsegment, so daß der rechte untere Wirbelsäulenrand frei liegt. Weiter 
kranial buchtet die erweiterte Aorta asc. stark nach rechts aus und geht in einen Arcus aortae sinister über. Der Kam- 
merbogen ist verlängert und im kranialen Teil steil, die Taille verstrichen und das Pulmonalsegment nicht sicher 
differenzierbar, HLQ = 0,46. Lungengefäßzeichnung vermindert. Im freiliegenden rechten Hilus ist die Gefäßzeich- 
nung noch kräftig. Im SLD (Skizze) ist der rechte Bogen konkav und nach links verlagert. Kranial setzt er sich in den 
Bogen der prominierenden Aorta ase. fort. Der linke Kammerbogen überragt breit die Wirbelsäule und ist verlängert. 
D: Hypertrophie des linken und Hypoplasie des rechten Ventrikels. 


Diagnose: Trikuspidalatresie. 


Trikuspidalatresie 


Zu Abb. 187 


Zu Abb. 186 
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Abb. 188. F. W., 18/1 J., 57050. 


Rö: Im p.a. Bild (a) Herz nach links verbreitert (HLQ = 0,58); linker Kammerbogen verlängert, stark gerundet und 
weit nach kaudal reichend; kranial geht er relativ flach in die ausgefüllte Herztaille über; am oberen Ende kleine Vor- 
buchtung, die dem linken Herzohr entspricht (vgl. b); Aortensegment nicht sicher differenzierbar. Am rechten Herz- 
rand fällt ein breiter, flauer Cavaschatten auf, darunter breites Vorhofsegment. Lungengefäßzeichnung stark ver- 
mindert. Im SLD (d) überragt der linke Ventrikel die Wirbelsäule; der rechte Bogen reicht nur wenig nach rechts und 
fällt relativ steil zum Zwerchfell ab; vorderer Bezirk durchscheinend, so daß angenommen werden kann, daß der rechte 
Vorhof randbildend ist. Gefäßband unauffällig; Ösophagus verläuft normal. Im SRD (e) Ösophagus nach hinten ver- 
lagert und durch den vergrößerten linken Vorhof eingedellt. Vordere Herzpartien auffallend durchscheinend. Die 
Herzspitze reicht nicht bis zur vorderen Thoraxwand. D: Vitium mit stark verminderter Lungendurchblutung und 
Vergrößerung des linken Herzens (SLD), klinisch Zyanose: Trikuspidalatresie. AK (b, e): Von der oberen Hohlvene 
aus haben sich in (b) der rechte, dann der linke Vorhof und schließlich der linke Ventrikel gefüllt. Beachte den an der 
Trikuspidalebene blind endenden rechten Vorhof, der mit dem linken Ventrikel einen spitzwinkligen, dreieckigen, 
freien Raum einschließt. In diesen Spalt fließt das Kontrastmittel vom linken Ventrikel über einen Ventrikelseptum- 
defekt ein (rudimentärer rechter Ventrikel; Pfeil). In der nachfolgenden Ventrikelsystole (c) Entleerung beider Ven- 
trikel, Füllung der Aorta und der hypoplastischen A. pulmonalis (im Seitenbild schwere infundibuläre Stenose). 
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Zu Abb. 188 


EKG: EA: ÄQRS — 30° (Schleife dreht im GUZS), P auf 0,09” verbreitert, in I 0,35 mV hoch, praktisch kein PR- 
Segment: P sinistrocardiale, nach der P-Form in V,—V, evtl. P cardiale. ÄT diskordant. BWA: ÜZ in V,—V,, tiefes 
qin V,—V, (Rotation im GUZS), Linksverspätung (oUP in V, — 0,045—0,05”, Diff. UP V,—V, = —0,025”), R, — 
2,3 mV (R, = 3,5 mV!), S, = 2,0mV, R, + S, = 4,3 mV, q, = 0,33 mV (q, = 0,6 mV!), T links flach. D: Links- 
achse von —30°, LVH, Vorhofbelastung links (oder beidseits), Rotation im GUZS. 


PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich (Systolenverlängerung links ?). Mittellautes holosystolisches Geräusch mit früh- 
systolischem Maximum. (Dies würde zu schwerer PST mit VSD (Tetralogie) passen, was hier zutrifft; doch ist die 
Richtung des Blutstroms umgekehrt!) 


DD: Zyanose, EKG und Röntgenbild weisen auf Trikuspidalatresie (Fallotgruppe ausgeschlossen). 


Diagnose: Trikuspidalatresie (mit kleinem Ventrikelseptumdefekt und schwerer infundibulärer Pulmonalstenose). 


328 Abnorme beidseitige Belastung 


Abb. 189. H. A., 3/12 J., 49819. 


Rö: Herz stark verbreitert (HLQ = 0,69). Kammerbogen stark gerundet, Spitze gehoben, Taille ausgefüllt. Pulmonal- 
segment vorspringend. Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. Rechts reicht der Vorhofbogen weit nach kranial und 
springt im mittleren Bereich bucklig vor. Distal davon weicht die Kontur zur Wirbelsäule zurück und läßt einen breiten 
Winkel zwischen Zwerchfell und Wirbelsäule frei. 

EKG: EA: ÄQRS — 54°, P cardiale, ÄT diskordant. BWA: Linksüberwiegen (einziges LVH-Zeichen: R, + 8, = 
3,7 mV), ÜZ in V,—V,, kein gg. 

PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich, protomesosystolisches Geräusch. 

DD: Zyanotisches Vitium mit stark vergrößertem, eiförmigem Herz und vermehrter Lungendurchblutung: Trans- 
position — Transposition + Trikuspidalatresie — Truneus. Röntgenbild und PKG mit allen vereinbar, EKG mit 
frontaler Achse von —54° und Linksüberwiegen spricht am ehesten für Trikuspidalatresie + Transposition. 

Diagnose (autoptisch): Trikuspidalatresie mit kleinem Ventrikelseptumdefekt, reitender A. pulmonalis und offenem 
Ductus Botalli. 
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4. Truncus arteriosus communis, echte und korrigierte Transposition 
der großen Gefäße, singulärer Ventrikel 


Der Truncus arteriosus communis (TAC) macht weniger als 1%, die Transposition der großen Gefäße 
(TRG) 8-9%, der angeborenen Anomalien aus (Keith u. M.). Die TRG ist bei Knaben etwa 2,4mal 
häufiger als bei Mädchen. Einen singulären Ventrikel findet man bei 2% der angeborenen Vitien; 
davon sind */, der Fälle mit einer Transposition kombiniert. Der Truncus ac. entspringt als einziges 
arterielles Gefäß aus dem Herzen und reitet immer über einem hohen Ventrikelseptumdefekt (Bulbus- 
septumdefekt, 8. 223), so daß sich das Blut beider Ventrikel in ihn entleert (8. 34). Die Lungengefäße 
gehen gemeinsam oder getrennt, seitlich oder dorsal vom Truncus ab und stehen unter Systemdruck. 
Die Hämodynamik gleicht damit der eines großen Ventrikelseptumdefektes; der große Kreislauf erhält 
jedoch venöses Blut beigemischt. Die Sauerstoffuntersättigung ist um so stärker, je höher der Pulmo- 
nalgefäßwiderstand ansteigt, d.h. je weniger Blut in die Lunge fließt und dort arterialisiert wird. Bei 
der Transposition entspringt die Aorta aus dem funktionell venösen Ventrikel, die Pulmonalis 
aus dem arteriellen. Da beide Kreisläufe kurzgeschlossen sind, ist eine Querverbindung lebensnot- 
wendig, über die venöses Blut in die Lungen und arterialisiertes Blut in den großen Kreislauf gelangt. 
Von der Größe dieses Kreuzshuntes hängt die Lebenserwartung ab. Nach der Geburt kann durch das 
zunächst noch offene Foramen ovale (S. 138) venöses Blut in die linken Herzhöhlen und Lungen und 
über den offenen Ductus Botalli arterialisiertes Blut in den großen Kreislauf gelangen. Voraussetzung 
ist allerdings, daß der Widerstand im kleinen Kreislauf hoch bleibt und eine pulmonale Hypertension 
besteht. Dadurch steigt aber auch der Druck im linken Vorhof, so daß sich das Ventil des FO schließen 
kann. Da auch der Ductus enger wird und obliterieren kann, ist die Lebenserwartung gering, sofern 
keine andere Querverbindung vorhanden ist. Liegt ein ASD oder VSD vor, so ist eine annähernde 
Druckangleichung zwischen den linken und rechten Herzhöhlen notwendig, damit ein Kreuzshunt 
fließt. Auf Vorhofebene ist dies eher gegeben, auf Ventrikelebene nur dann, wenn ein Strömungshinder- 
nis im Pulmonalkreislauf vorhanden ist, also entweder ein erhöhter peripherer Pulmonalgefäßwider- 
stand oder eine Pulmonalstenose. Faktoren, die den Kreuzshunt erhöhen, bessern die Prognose, so ein 
großer VSD bis zum singulären Ventrikel, zwei Septumdefekte oder eine reitende Pulmonalis. Auch 
die Kombination mit einer Trikuspidalatresie (S. 308) ist relativ günstig, weil das gesamte venöse Blut 
den Weg über die linken Herzhöhlen nimmt und dadurch ein größerer Anteil in die Pulmonalis gelangt 
und arterialisiert wird. Eine kombinierte mittelgradige Pulmonalstenose, die wohl die Lungen vor Über- 
flutung schützt, aber doch eine relativ ausreichende Arterialisierung zuläßt, ist prognostisch wesentlich 
besser als eine schwere Pulmonalstenose oder Pulmonalatresie. Fehlt die PST, so bestimmt der peri- 
phere Pulmonalgefäßwiderstand die Blutmenge, die arterialisiert wieder in den großen Kreislauf 
gelangt. Bei der sog. korrigierten Transposition entspringt die Aorta im Gegensatz zur echten 
TRG aus der arteriellen, die Pulmonalarterie aus der venösen Kammer. In der Mehrzahl der Fälle ist 
ein VSD oder ein VSD + PST ohne Zyanose kombiniert. Nur selten ist kein zusätzliches Vitium vor- 
handen und die Hämodynamik normal. Wegen der röntgenologisch oft faßbaren Anteposition der 
Aorta ist die korrigierte TRG differentialdiagnostisch an die echte TRG anzureihen. Gemeinsam 
ist diesen Anomalien eine beidseitige Belastung des Herzens (Kreuzshunt), meist durch erhöhtes 
Volumen und gesteigerten Druck. Je nach der Art der kombinierten Vitien und der Hämodynamik 
kann aber die Belastung einer Seite überwiegen. 

Der Truneus ac. reitet meist zu 50% über dem hohen VSD, kann aber auch stärker dextroponiert sein und in einen 
Arcus aortae dexter übergehen (60% d. F.). Bei einem Viertel der Fälle findet man einen singulären Ventrikel, gelegent- 
lich auch andere Mißbildungen kombiniert, so einen ASD, CAC, eine TrA oder aberrierende Koronararterie. Ein ASD 
oder ein single ventriele verändern die Hämodynamik nur wenig, da sie lediglich die Durchmischung des arteriellen 
und venösen Blutes fördern, die ohnehin im Truneus sehr stark ist. Nach dem Grad der Septierungsstörung und dem 
Abgang der Pulmonalarterien unterscheidet man verschiedene Truncustypen (Keith u. M., Collet). Beim TypI 
(48%) entspringt ein gemeinsamer Pulmonalstamm aus der Truneushinterwand in wechselnder Höhe. Beim Typ II 
(29%) gehen die rechte und linke Pulmonalarterie getrennt von der Hinterwand, beim Typ III (11%) eine oder beide 
Pulmonalarterien seitlich vom Truncus ab. Beim Typ IV werden die Lungen über Bronchialarterien versorgt; die 
Lungendurchblutung ist im Gegensatz zu den anderen Typen herabgesetzt. Der Typ IV ist nur autoptisch von einem 


Pseudotruneus zu differenzieren, bei dem noch Reste einer atretischen Pulmonalarterie vorhanden sind. Ein Ductus 
Botalli ist beim Truncus schon während der Fötalzeit nicht lebensnotwendig und fehlt daher meist. Beim Pseudo- 
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truncus dagegen werden die Lungen über den DB oder einen Kollateralkreislauf durchblutet (S. 56). Als Kollateralen 
können sich die anterioren und posterioren Mediastinalgefäße stark vergrößern und andere arterielle Gefäße über den 
Hilus, die Pleura und pleuritische Verwachsungen in die Lunge einstrahlen. Es wurden sogar nach kranial ziehende 
Gefäße aus der Aorta abdominalis beobachtet (auch Ösophagusvarizen, Taussig). Das Pulmonalgefäßbett ist noch 
annähernd normal ausgebildet, wenn die Kollateralen in die größeren Pulmonalarterien münden. Anastomosieren sie 
mehr im Kapillargebiet, so erhalten die Lungen wenig Blut (Taussig). Beim Hemitruneus (Taussig, Brom) geht 
die eine Pulmonalarterie aus der Aorta, die andere direkt aus dem rechten Ventrikel ab. Eine Zyanose besteht hierbei 
nur, wenn eine Pulmonalarterie hypoplastisch ist. Diese Form stellt den Übergang zur Tetralogie mit einseitiger 
Pulmonalatresie dar (Grob). 

Bei der Transposition dergroßen Gefäße und Situs solitus entspringt aus dem rechts liegenden venösen Ventrikel 
die Aorta, aus dem links liegenden arteriellen die Pulmonalis. Die Pulmonalis hat eine fibröse Verbindung zum vor- 
deren Mitralsegel (Grant). Aorten- und Pulmonalursprung liegen je nach dem Grad der Drehungsstörung des 
primitiven Gefäßrohres verschieden. Da das membranöse Septum normalerweise um die hintere Aortenzirkumfirenz 
zieht, reitet die Aorta immer etwas über einem hohen VSD (8. 223). Eine stärkere Dextroposition der Aorta oder eine 
Lävoposition der Pulmonalis über dem obligaten VSD stellen den leichtesten Grad der Drehungsstörung dar. Bleibt 
die Drehung der letzten 90 Grad aus, so liegt die Aorta ventral und noch rechts von der Pulmonalis. Kommt die nor- 
male Drehung noch etwas früher zum Stillstand, so liegen beide Gefäße in der Sagittalebene hintereinander. Bei dem 
selteneren Ausfall von 180 Grad Drehung (Grant) befindet sich die Aorta ventral und links von der Pulmonalis, die 
mehr im Zentrum des Herzschattens liegt. Die Lage der Gefäße im Thorax hängt auch von der hämodynamischen 
Rotation des Herzens ab, d. h. von der Größe und Belastung der Ventrikef(S. 41, Abb. 12, 193). Je stärker das Herz 
nach links rotiert ist, um so weiter rückt auch die transponierte Aorta asc. nach links und die Pulmonalis nach dorsal 
und rechts. Deshalb kann bei Kombination mit einer schwereren PST und bei relativ kleinem linken Ventrikel die 
Aorta asc. links randbildend werden. Ebenfalls links von der Pulmonalis entspringt die Aorta im Falle eines singulären 
Ventrikels mit TRG und rudimentärer Ausflußkammer sowie bei der korrigierten Transposition (s. unten). Auch bei 
einer Spiegelbilddextrokardie mit isolierter Vorhofinversion (gemischte Dextrokardie Typ IIIa) und TRG kommt die 
Aorta links von der Pulmonalis aus dem Herzen. Das Septum interventriculare verläuft bei TRG wie normal etwa von 
rechts hinten nach links vorne, auch bei alleiniger Vorhofinversion. Nur bei gleichzeitiger Inversion der Kammern bzw. 
Spiegelbilddextrokardie, Meso- und Dextroversio (S.365f.) zieht es mehr von links hinten nach rechts vorne (Anderson 
u. M.). Bei 4% der TRG findet man einen Arcus aortae dexter (Keith u. M.). Eine partielle Transposition liegt 
vor, wenn beide großen Gefäße aus dem rechten oder sehr selten aus dem linken Ventrikel entspringen, wobei ein VSD 
obligat ist. Als Querverbindung findet man bei ?/; der Fälle mit TRG einen VSD, bei der Hälfte einen offenen DB 
(selten ein aortopulmonales Fenster), fast immer auch ein offenes FO, seltener einen ASD. Besteht lediglich ein VSD 
ohne andere Anomalien, so beträgt nach Keith u. M. der Defektdiameter weniger als 5mm, und beide arteriellen 
Gefäße sind etwa gleich groß. Ist die Pulmonalis größer als die Aorta, so ist der Defekt größer, ebenso wenn eines der 
beiden Gefäße über dem Defekt reitet. Im letzteren Falle ist auch der DB häufig offen und breiter (Keith u. M.). Bei 
einer reitenden Aorta liegt der VSD mehr ventral; beide Gefäße sind gleich groß oder die Aorta größer. Im weiteren 
Verlauf kann die Pulmonalis breiter werden. Bei einer reitenden Pulmonalarterie liegt der Defekt dorsal, und die 
Pulmonalis ist stark vergrößert (bis auf das Doppelte des Aortendiameters). Beim Taussig-Bing-Komplex da- 
gegen reitet die vergrößerte Pulmonalis über einem weiter vorne liegenden Defekt. Nach Taussig gelangt bei dieser 
topographischen Anordnung mehr venöses Blut in die Lungen, als wenn die Pulmonalis hinter der Aorta über einem 
Defekt reitet. Immer besteht eine pulmonale Hypertension, die im Laufe der Jahre zu sekundären Lungengefäß- 
veränderungen führt. Die Aorta befindet sich auf gleicher Höhe wie die Pulmonalis oder hinter und rechts von ihr. 
Bei der seltenen TRG-Form mit reitender Trikuspidalis setzt das septale Segel über den breiten VSD hinweg an der 
linken Septumseite an, und der rechte Ventrikel ist klein, die Pulmonalis groß. Wesentlich ist bei der TRG die Kom- 
bination mit einer Pulmonalstenose. Bei einer leichten PST kann der linke Ventrikel größer sein als der rechte, 
bei einer schweren PST ist er eher klein. Solange die PST nicht hochgradig ist, sind Pulmonalis und Aorta etwa gleich 
groß. Bei einer schweren PST kann die Aorta groß und die Pulmonalis klein sein wie bei einer Tetralogie ($. 266). 
Seltener ist die Pulmonalarterie hypoplastisch oder atretisch. Dies ist prognostisch sehr schlecht, während im all- 
gemeinen die Lebenserwartung der TRG bei Kombination mit einer PST besser ist. Wesentlich größer als die Aorta 
ist die Pulmonalarterie bei gleichzeitiger präduktaler ISTA oder Aortenbogenhypoplasie (S. 172). Fehlt ein VSD, so 
ist der rechte Ventrikel größer und hypertrophischer als der linke und der rechte Vorhof stärker vergrößert (rechts 
höhere Druckwerte). Bei einem breiten VSD, einer reitenden Aorta oder Trikuspidalis kann die Vergrößerung der 
linken Kammern überwiegen. Bei 7% der TRG findet man eine Trikuspidalatresie (S. 308). Die Koronararterien 
entspringen bei der TRG wohl aus der Aorta, verlaufen aber häufig anomal oder haben überzählige Äste (Keith u.M.). 
Bei normalem Ursprung kommt die linke Koronarie aus dem hinteren Sinus Valsalvae und zieht hinter der Pulmonalis 
nach links. Die rechte Koronarie entspringt aus dem linken vorderen Sinus und gibt eventuell einen zusätzlichen, 
ventral deszendierenden Ast ab. Häufig sind jedoch die Koronarursprünge transponiert, d. h. die linke Koronarie ent- 
springt aus dem linken vorderen Sinus und teilt sich sofort auf, und die rechte kommt aus dem posterioren Sinus hinter 
der Aorta. Bei einem Teil der Fälle entspringt der linke zirkumflexe Ast aus der rechten Koronarie oder direkt aus dem 
hinteren Sinus und zieht hinter der Pulmonalis zur Seitenwand des linken Ventrikels. Selten gehen alle Koronarien 
aus einer Öffnung ab, entweder aus dem linken vorderen oder aus dem hinteren Sinus. 

Den Ursprung beider großen Gefäße aus dem rechten Ventrikel kann man als eine extreme Dextroposition 
der Aorta auffassen, wie sie auch bei der Tetralogie von Fallot vorkommt. Im Gegensatz zu dieser kann jedoch eine 
Pulmonalstenose fehlen (Neufeld u. M.), und die Crista supraventrieularis liegt oberhalb und mehr dorsal vom VSD. 
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Die Aorta ist nicht so stark anteponiert wie bei der TRG. Die stenotische Pulmonalarterie kann dorsal und etwas 
rechts von der Aorta liegen. Auch eine Pulmonalatresie ist möglich. Ohne PST ähnelt das Bild mehr dem eines Canalis 
avec. oder Eisenmenger-Komplexes, da immer eine pulmonale Hypertension vorliegt (Zyanose ab Geburt). Eine PST 
schützt hier wie bei der TRG die Lungen vor der Überflutung. Immer ist ein VSD vorhanden. Seine Größe entscheidet, 
wieviel arterialisiertes Blut in den rechten Ventrikel und damit in den großen Kreislauf fließt. Eine Subaortenstenose 
kann die Entleerung des linken Ventrikels behindern (Lauer u. M.). 


Bei der korrigierten Transposition ist die Aorta, wie bei der echten TRG, anteponiert, entspringt aber im Gegen- 
satz zu dieser aus dem links gelegenen, seiner Funktion nach arteriellen Ventrikel, die Pulmonalis mehr dorsal aus dem 
seiner Funktion nach venösen Ventrikel. Beide Gefäße aszendieren nebeneinander und ohne sich zu überkreuzen, die 
Aorta mehr links und die Pulmonalis mehr nach medial rechts. Die abnorme dorsoventrale Gefäßanordnung erklärt 
sich aus einer Inversion der Bulbi, die zumeist auch von einer Inversion der Ventrikel begleitet ist. Der arterielle links- 
seitige Ventrikel hat deshalb die anatomischen Merkmale eines normalen rechten: Die Septuminnenfläche ist stark 
trabekularisiert und die AV-Klappe dreizipflig. Zwischen ihr und dem Aortenostium sind eine Crista supraventrieularis 
und ein Infundibulum eingeschaltet. Das linke Herzohr legt sich in die Nische zwischen Infundibulum und linkem 
Ventrikel. Die Struktur der funktionell venösen Kammer entspricht umgekehrt der einer normalen linken: Die Sep- 
tuminnenfläche ist fast glatt, die AV-Klappe bikuspidal gebaut und in unmittelbarer Nachbarschaft der Pulmonal- 
klappe gelegen. Das Myokard dieser venösen Kammer enthält die tiefe Spiralmuskulatur eines normalen linken Ven- 
trikels. Wie Sato, Hellmer und Lev zeigen konnten, ist auch das Reizleitungssystem invertiert angelegt. Das Sep- 
tum interventriculare liegt fast in der Sagittalebene. Je nach der hämodynamischen Belastung und der primären An- 
lage kann es mehr von rechts hinten nach links vorne (nur Bulbusinversion, vorwiegende Rechtsbelastung) oder von 
links hinten nach rechts vorne (Ventrikelinversion, vorwiegende Linksbelastung) ziehen. Nach Schiebler u. M. ist 
der dorsale Septumanteil meist weiter links gelegen als der ventrale, so daß im Gegensatz zum normalen Herzen der 
rechte Ventrikel mehr dorsal und der linke mehr ventral liegt und den rechten etwas von vorne umgibt. Da bei diesen 
Fällen manchmal Herzspitze und Ventrikelmasse schon mehr nach medial zu liegen kommen, handelt es sich wohl 
um eine Übergangsform zur Meso- bzw. Dextroversio (8. 366), bei der die korrigierte TRG häufig ist. Viel seltener 
kommt sie bei der Spiegelbilddextrokardie vor (Anderson u. M., Ellis u. M.). Die anteponierte Aorta entspringt 
aber immer aus der funktionell arteriellen Kammer, d.h. bei Meso- und Dextroversio aus dem links gelegenen und bei 
spiegelbildlicher Anordnung der Vorhöfe (sinoatriale Inversion) aus dem rechts gelegenen Ventrikel. Die Koronar- 
arterien teilen sich bei der korrigierten TRG abnorm auf. Dies ist für die Operation kombinierter Anomalien von 
Bedeutung. Beim Situs solitus versorgt die rechts entspringende Koronarie die rechte Kammer und mit einem zur 
Herzspitze deszendierenden Ast den anterioren Teil der linken. Die links ents ringende Koronarie ernährt nur den 
hinteren Teil des linken Ventrikels (Anderson u. M.). Meist besteht bei der korrigierten Transposition keine Zyanose, 
da die Aorta aus dem Ventrikel entspringt, dem der arterielle Vorhof vorgeschaltet ist. Bei kombinierten Anomalien 
kann es jedoch infolge veränderter Himodynamik zur Zyanose kommen. Kombiniert sind vor allem ein VSD bis zum 
singulären Ventrikel, eine PST, ein VSD + PST, Fallot, Eisenmenger-Komplex (Lester u. M.). Häufig ist die linke 
AV-Klappe abnorm (Ellis u. M., Schiebler u. M.), vor allem insuffizient oder nach Art einer Ebsteinschen Anomalie 
deformiert. Auch ein ASD, fehlende Septa, Mißbildungen im Bereich des AV-Kanals und schwere AV- und Semilunar- 
klappenstenosen oder -atresien wurden beobachtet. 

Der singuläre Ventrikel (Cor triloeulare biatriatum) beruht auf einem frühen Entwicklungsstillstand und ist deshalb 
häufig mit komplexen Anomalien vergesellschaftet. In */, der Fälle geht er mit einer Transposition der großen Gefäße 
einher. Die Vorhöfe können eine getrennte oder eine gemeinsame Verbindung zum einzigen Ventrikel haben; es kann 
auch eine AV-Klappe atretisch sein (Trikuspidalatresie, Mitralatresie), wobei der entsprechende Ventrikel hypopla- 
stisch ist. Bei ®/, der Fälle findet sich ein ASD, bei !/, fehlt auch das Vorhofseptum (Cor biloculare). Je kleiner der ASD 
bei Mitralatresie ist, um so größer ist der li. Vorhof. Das Kaliber und die Lage beider großen Gefäße variiert oft. 
Die Pulmonalis ist weit, stenotisch oder atretisch. Die Aorta entspringt bei etwa der Hälfte der Fälle links, bei der 
anderen Hälfte rechts oder im Zentrum des Herzschattens. Etwa ?/, der Fälle zeigen eine rudimentäre Ausflußkammer 
(Rest des Bulbus cordis) ungefähr an der Stelle, an der sich normalerweise der Conus pulmonalis befindet. Selten und 
nur bei einem sehr frühen Entwicklungsstillstand entspringen aus dieser rudimentären Kammer beide großen Gefäße, 
meistens lediglich die transponierte, links liegende Aorta und kaum jemals die Pulmonalis allein. Eine Zyanose kann 
fehlen, wenn die Ausflußbahnen nicht stenosiert und die Pulmonalgefäße nicht stärker verändert sind. Eine zusätzliche 
subaortale oder subpulmonale Stenose kann vorliegen. Beide Ausflußtrakte sind unter Umständen nur durch ein Mus- 
kelbündel voneinander getrennt. Setzen die Chordae tendineae der Trikuspidalis längs der Basis der Ausflußkammer 
an, so wird das venöse Blut direkt in diese geleitet (Lambert-Herz). Dann besteht trotz weiter Pulmonalis eine 
Zyanose. Bei 16% der Fälle findet man eine Dextrokardie oder eine Laevokardie bei Situs inversus. 


Röntgenbild (Abb. 190—207). 

Das Röntgenbild des Truncus und der Transposition wird vor allem durch die abnorme Gefäßlage und 
-form, die fehlende oder abnorm liegende Infundibulumregion und, als Auswirkung der oft kombi- 
nierten Anomalie, durch die Vergrößerung beider Ventrikel sowie meistens auch durch eine Links- 
rotation des Herzens bestimmt. Während der Fötalzeit spielt es keine große Rolle, ob die Pulmonal- 
gefäße aus einem Truncus, einem singulären Ventrikel bzw. einer rudimentären Ausflußkammer oder 
aus dem linken Ventrikel entspringen. Bei Geburt ist das Herz normal groß, wird aber rasch größer, 
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weil es Shuntblut aufnehmen muß und der Widerstand im kleinen Kreislauf zentral (Pulmonalstenose) 
oder peripher (pulmonale Hypertension) erhöht ist. Besonders bei der TRG kommt es bald zur pro- 
gressiven Herzvergrößerung und Herzinsuffizienz. Bildet sich aber ein Gleichgewicht zwischen beiden 
Kreisläufen aus (PST, mittelgradiger Pulmonalgefäßwiderstand), so kann die Herzgröße stationär 
bleiben oder wenigstens nur langsam zunehmen. 


Truncus a. c. (Abb. 190, 194—197, 225, 226, 231, 235). Herzgröße und -form variieren beim TAC mit 
der hämodynamischen Belastung und dem Lebensalter. Für die fötale Hämodynamik bedeutet es 
keinen Unterschied, ob ein echter Truneus oder ein Pseudotrunecus vorliegt (Taussi g). Nach der Geburt 
hängt es von der Struktur des Pulmonalgefäßbaumes und dessen Widerstand ab, wie stark die Lungen 


Abb. 190. Truncus arteriosus communis. Auf dem Frontalbild nach links verbreitertes Herz mit schmalem 
Gefäßband und tiefer, fast rechtwinkliger Herzbucht; weit nach kranial reichende, ausladende Kammerkontur; Pul- 
monalis nicht vorspringend; starke Prominenz eines Truncus am rechten Gefäßbandrand bei rechts deszendierender 
Aorta: Arcus aortae dexter. Im SRD (Mitte) typische hohe, fast rechtwinklige Bucht bei dextroponiertem Truncus. 
Der SRD schließt eine Anteposition und damit eine Transposition aus. Im SLD (rechts) Vergrößerung und Ausbuch- 
tung beider Kammerbögen (+ Verdrängung des linken), prominenter Truneus mit kleiner Kerbe zwischen ihm und 
dem rechten Kammerbogen (M. J., 73/13 J., 60808). 


durchblutet und die linken Herzhöhlen belastet werden. Beim Truncus Typ I-II ist die arterielle 
Lungendurchblutung meistens vermehrt; entsprechend sind die linken Herzhöhlen groß und beide 
Herzseiten belastet. Der Herzschatten ist eiförmig und ähnelt dem der TRG. Beim Pseudotruncus ist 
die Lungendurchblutung vermindert; die linken Herzhöhlen sind wenig belastet, und das Bild gleicht 
mehr einer schweren Tetralogie. Mit zunehmendem Alter kann das Herz des TAC kleiner werden, wenn 
es sich einerseits beim Tiefertreten des Zwerchfells steiler einstellt und wenn andererseits bei relativer 
Abnahme des Lungendurchflusses die linken Herzhöhlen im Vergleich zu den rechten kleiner werden 
(sekundäre Pulmonalgefäßveränderungen). Dann gleicht der Herzschatten mehr einer Tetralogie 
(Abb. 235). Man findet demnach beim TAC alle Übergänge von einem mehr transpositionsähnlichen 
bis zu einem fallotähnlichen Herzen. Meistens ist der Herzschatten jedoch auf dem Frontalbild 
verbreitert. Vergrößert ist vor allem der rechte Ventrikel, der unter Systemdruck steht. Da die rechte 
Ausflußbahn fehlt, ist die Taille vertieft, sofern sie nicht von einem links entspringenden Pulmonal- 
stamm (Abb. 195, 197) oder vom linken Pulmonalhauptast ausgefüllt wird. Wenn in der Säuglingszeit 
beide Herzkammern stark vergrößert sind, lädt der linke Kammerbogen weit nach links und kranial 
aus, und die Herzbucht ist nach oben verschoben (Abb. 226, 231). Die Form des Gefäßbandes hängt 
vom Ursprung und der Größe des Truncus und der Pulmonalgefäße ab. Typisch sind ein breiter Truncus- 
schatten am rechten Gefäßbandrand und ein hoher Abgang der Pulmonalgefäße. Der Truneus zeigt starke 
systolodiastolische Kaliberschwankungen; auch die Pulmonalgefäße können vermehrt pulsieren. Ein 
stärker dextroponierter Truncus ist am rechten Gefäßbandrand besonders gut sichtbar und macht das 
Gefäßband breit. Steht er mehr in der Sagittalebene und ist, wie beim Säugling, noch nicht schr groß, 
so kann das Gefäßband ähnlich wie bei der Transposition (s. unten) auffallend schmal sein (Abb. 231). 
Bei etwa 60% der Fälle geht der Truneus in einen Arcus aortae dexter über (Abb. 196), wobei der Bogen 
sagittal verlaufen kann. Gewöhnlich bewirkt er eine tiefe Aortenimpression des Ösophagus. Eine solche 
tiefe Impression spricht im Säuglingsalter für einen TAC oder Pseudotruncus bzw. eine hochgradige 
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Tetralogie (Abb. 50). Bei starker Linksrotation und ausgeprägter Dextroposition kann der aszen- 
dierende Truncusteil, wie die Aorta ascendens bei TRG, weit nach links verlagert sein. Demnach kom- 
men heim TAC in der Frontalansicht die gleichen Bogenformen vor wie bei der Transposition (Abb. 193). 
Der Truneus ist jedoch nicht so weit anteponiert wie die transponierte Aorta. Wichtig für die Differen- 
zierung sind deshalb, besonders wenn das Gefäßband in der Frontalansicht schmal ist, das seitliche und 
die schrägen Bilder. 

Auf dem schrägrechten Bilde befindet sich zwischen dem steil aufsteigenden Truncus und dem 
Kammerbogen ein deutlicher Winkel oder eine tiefe Bucht (Abb. 190, 195, 196), da das Pulmonal- 
infundibulum fehlt. Der Truncus verläuft steil und wirbelsäulennah nach kranial, weil er, im Gegensatz 
zur Transposition, nicht oder nur wenig anteponiert ist (Abb. 47, 48). Der stark belastete und ver- 
größerte rechte Ventrikel reicht bis nahe an die Thoraxbegrenzung oder berührt diese. Der linke Vorhof 
erscheint nicht wesentlich vergrößert. Auf dem schräglinken Bilde ist die vordere Bucht zwischen 
Truncus und Kammerbogen nur dann sichtbar, wenn der TAC nicht zu sehr dextroponiert und das 
Herz stark linksrotiert ist (Abb. 36, 190, 195, 196). Manchmal findet man am oberen Ende des vorderen 
Kammerbogens nur eine kleine Kerbe oder flache Bucht. TAC und TRG lassen sich in der schräglinken 
Projektion nicht sicher unterscheiden, da bei der meist vorhandenen Linksrotation des Herzens sowohl 
der dextroponierte Truncus wie die transponierte Aorta ascendens weit nach rechts reichen und die 
Herzbucht von oben her ausfüllen. Der linke Ventrikel ist durch die Linksrotation nach links bzw. 
hinten verlagert. Wenn er groß ist (bei gutem Pulmonaldurchfluß), lädt er besonders weit aus. Das 
Pulmonalfenster kann auffallend hell sein, weil die Pulmonalgefäße abnorm hoch abgehen. Auch in den 
beiden schrägen Durchmessern kann ein breiter Truncus den Ösophagus stark imprimieren. Gelegent- 
lich ist auf dem Seitenbild der Truneus als auffallend dichter Gefäßschatten zu erkennen. Er befindet 
sich näher dem Bildzentrum als eine transponierte Aorta und kann mit der Kammerkontur eine tiefe 
Bucht oder einen Winkel bilden (Abb. 23d, e). Gelegentlich ist der Ösophagus nach ventral oder lateral 
verlagert; auch ganz bizarre Verdrängungen kommen vor (Taussig). Das Ösophagogramm zeigt 
manchmal im unteren Thoraxbereich Impressionen, die von abnorm weiten Kollateralgefäßen her- 
rühren. Kleinere Kollateralen und Bronchialarterien können sich auf dem Seitenbild als rundliche, 
orthograd getroffene Gefäßschatten (Abb. 196) und auf dem Frontalbild als feines, unregelmäßiges 
Netzwerk im Hilusbereich abzeichnen. 


Transposition der großen Gefäße (Abb. 191, 192, 198-207, 227). Die Herzform und -größe variiert bei 
der TRG mit dem Alter des Kindes, dem Kompensationszustand des Herzens und der Größe und Lage 
der Aorta und A. pulmonalis. Charakteristisch ist auf dem Frontalbild eine Eiform des Herzens. 


Abb. 191. Transposition mit offenem 

Ductus Botalli (autoptisch). Auf dem % 
Frontalbild starke beidseitige Herzver- F) 
breiterung bei sehr schmalem Gefäßband, 

Kammerbogen links stark ausladend und 

linkskonvex weit nach kranial reichend. 

Auf dem Seitenbild ebenfalls stark ver- 

größertes Herz mit hoher vorderer Bucht, 

Vergrößerung des linken Vorhofs. Begin- ® 
nendeHerzinsuffizienz (EKG: RVH--Vol. N 


Bel. li.). (8. H., 4 Wo., M 370 [B)). 


Sie entsteht durch eine Vergrößerung aller 4 Herzkammern. Wie bei einer kombinierten Belastung 
dehnen sich beide Ventrikel nach links aus, der rechte Vorhof nach rechts (S. 38, 48). Die Herzspitze 
wird deshalb nur wenig gehoben und bleibt nach links unten gerichtet. Beide Kammern reichen auch 
vermehrt nach kranial und links, so daß sich im oberen Bereich des Kammerbogens eine hohe, konvexe 
Schulter ausbildet. Die Kontur setzt sich weit nach medial, wirbelsäulenwärts fort, d.h. die Herz- 
taille ist vertieft, weil einmal die pulmonale Ausflußbahn nach rechts verlagert ist, zum andern die 
transponierte Aorta nur selten so weit links entspringt wie eine normale Pulmonalarterie. Da zudem das 


334 Abnorme beidseitige Belastungen 


Gefäßband beim Säugling oft schmal ist (s. unten), wird der Schatten eines liegendes Eies mit nach 
links unten gerichteter Spitze noch deutlicher (Abb. 198). Nur wenn die Lungendurchblutung herab- 
gesetzt und der linke Ventrikel vermindert gefüllt ist, d. h. bei Kombination einer schweren Pulmonal- 
stenose, ist die Herzspitze mehr gehoben. Das rechte Herz verdrängt dann das linke nach hinten. Bei 
kombinierter Pulmonalstenose oder -atresie ähnelt deshalb der frontale Herzschatten mehr dem einer 
Tetralogie, ist aber meistens schon in der Säuglingszeit größer als bei jener. Gegen die Tetralogie spricht 
auch, daß die Lungengefäßzeichnung in der Regel weiter in die Peripherie zu verfolgen und der rechte 
Vorhof vergrößert ist. Bei intaktem Ventrikelseptum überwiegt in der Neugeborenen- und frühen 


Abb. 192. 


a) Transposition mit Ventrikel- 
septumdefekt. Stark linksverbrei- 
tertes Herz mit leichter Pulmonalis- 
prominenz. Zyanose und vermehrte 
Lungengefäßzeichnung. Kein Anhalt 
für Truneus. Also Transposition mit 
großer A. pulmonalis (RV 105/8, 
PA 105/65). B. J., 1°/js J., 192 [B]). 


b) Taussig-Bing-Komplex. Leicht 
linksverbreitertes Herz mit normaler 
Herzbucht und leichter Pulmonalis- 
prominenz bei einem zyanotischen Vitium mit vermehrter Lungengefäßzeichnung. Das kleinere Herz und die Zyanose 
lassen an einen Eisenmenger-Komplex denken, die leichte Pulmonalisprominenz an eine mehr reitende Pulmonalis 
und damit an einen Taussig-Bing-Komplex. (RV 90/7, PA 86/60, Ao 92/70.) (B. M., 55 [B]). 


Säuglingszeit die Vergrößerung der rechten Herzhöhlen. Trikuspidalatresie-ähnliche Frontalbilder sind 
seltener; man findet sie bei einer reitenden Trikuspidalis, Hypoplasie des rechten Ventrikels und bei 
einer kombinierten Trikuspidalatresie mit schwerer Pulmonalstenose oder -atresie. Bei älteren Kindern 
vermißt man häufig die typische Eiform, wenn die linken Kammern nicht mehr so groß sind wie in der 
Säuglingszeit (+ PST oder Pulmonalsklerose) und das Zwerchfell sich senkt. Das Herz wird dann 
schmäler und ähnelt wiederum mehr einer Tetralogie. 


Durch die Anteposition der Aorta ascendens (Abb. 12, 193e) schließt sich auf dem Frontalbild 
die Aortenschlinge. Sie steht wie bei einer Linksrotation des Herzens mehr in der Sagittalebene. Da 
gleichzeitig die A. pulmonalis nach hinten und rechts rückt, entsteht, solange beide arteriellen Gefäße 
klein sind (Säuglingszeit), das charakteristische schmale Gefäßband (Fanconi). Die anteponierte 
Aortenwurzel und Aorta ascendens liegen von der Hauptrotationsachse des Herzens weiter entfernt 
(S. 36). Deshalb beeinflussen bei der TRG schon geringe Unterschiede im Grad der hämodynamischen 
Rotation die Lage des Aortenbogens und die Form des Gefäßbandes in der Frontalprojektion. So kann 
bei inkompletter Transposition, d.h. bei vorwiegender Dextroposition mit geringer Anteposition oder 
bei fehlender Linksrotation des Herzens (gute Füllung des linken Ventrikels) der Bogen noch nach 
links geöffnet sein und demjenigen einer Tetralogie mit starker Dextroposition ähneln (vgl. Abb. 157b 
und 193a). Das Gefäßband ist in diesem Falle noch nach rechts breit, und die Aorta ascendens kann 
rechts oben vorbuchten. Im Gegensatz zur Tetralogie liegt jedoch der Aortenursprung oft abnorm 
hoch (4.5. BW, Keith u. M.). Dies trägt zur Prominenz und zur Verlagerung des Bogens nach kranial 
bei. Umgekehrt kann bei starker Anteposition und Linksrotation des Herzens die Aorta ascendens 
links von der descendens zu liegen kommen und der Bogen nach rechts geöffnet sein, besonders wenn 
ein Arcus aortae dexter kombiniert ist (Abb. 193d, e). Die Ascendens bildet dann den linken oberen 
Herzrand und füllt die Taille aus. Ihre Kontur ist gerade oder prominent und reicht auffallend weit 
nach kranial bis zum Sternoklavikulargelenk (höher als das normale Pulmonalsegment). Selten ist die 
Herzbucht noch erhalten. Bei gleichzeitiger Pulmonalstenose kontrastieren die hellen Lungenfelder mit 
der verstrichenen Taille. Eine ähnliche Aortenlage beobachtet man bei korrigierter Transposition und 
beim singulären Ventrikel mit rudimentärer Ausflußkammer und Transposition (Abb. 206, 207). Bei 
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der TRG kommen demnach alle Übergangsformen vor von einem noch nach links offenen Aortenbogen 
bis zu einer nach rechts offenen Schlinge. Die Aorta ist bei der TRG abnorm groß, wenn eine schwere 
Pulmonalstenose kombiniert ist. Sie ist abnorm klein, wenn gleichzeitig eine Aortenbogenhypoplasie 
oder eine präduktale ISTA besteht (vgl. Abb. 201, 202). Eine Aortenimpression des Ösophagus kann 
auf dem Frontalbild fehlen, wenn der Bogen sagittal steht. Sie kann aber auch sehr tief sein, wenn die 
Aorta groß ist (Abb. 52, S. 82). Man findet sie deshalb vor allem bei älteren Kindern, bei Kombination 
mit einer PST und wenn die Aorta ascendens am linken Herzrand liegt. Die Pulmonalarterie liegt 
direkt.dorsal oder dorsal und rechts von der Aorta, ausnahmsweise noch links von ihr. Dann reitet sie 
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Abb. 193. Lage des Aortenbogens im Thorax bei Transposition der großen Gefäße. Die Aortenschlinge 
kann in der Frontalansicht alle Positionen einnehmen von einem weit nach links offenen Bogen (a, b) über einen 
sagittal gestellten (c) bis zu einem weit nach rechts offenen Bogen (e). Dies hängt vom Drehungsgrad bzw. Drehungs- 
ausfall des primitiven Gefäßrohres ab, d.h. von der Lage des Gefäßursprunges und von der hämodynamischen 
Herzrotation. Bei Meso- und Dextrokardien spielt auch die anlagemäßige Herzposition eine große Rolle. Je stärker 
der Drehungsausfall (Anteposition der Aorta) und die Linksrotation des Herzens (= Rechtsbelastung, LV kleiner als 
RV) sind, um so weiter kommt die Aorta ascendens nach links zu liegen. Der Bogen ist nach rechts besonders weit 
offen, wenn die Aorta gleichzeitig rechts deszendiert (e). Der Einfluß der Herzrotation ist um so stärker, je mehr 
die Aorta anteponierb ist, d.h. je weiter die Ascendens von der Rotationsachse des Herzens entfernt liegt (8.37, Abb.11). 


a: Typischer hoher Abgang der Aorta bei TRG. Aufgehobene Herzrotation bei guter Füllung des linken Ventrikels. 
b—e: Zunehmende Anteposition der Aorta und Linksrotation des Herzens. 

f: Große Aorta bei kleiner Pulmonalis (schwere PST). 

g: Kleine Aorta bei großer Pulmonalis (Aortenbogenhypoplasie + präduktale ISTA). 


meistens über einem Ventrikelseptumdefekt. Nur selten ist eine komplett transponierte Pulmonalis so 
stark vergrößert, daß sie die Herzbucht ausfüllt und am linken Herzrand prominiert. Der fehlende 
Pulmonalconus und die stark vermehrte Lungengefäßzeichnung bei vorhandener Zyanose weisen dann 
auf die Diagnose. Besteht gleichzeitig eine Pulmonalstenose, so ist die Pulmonalis oft noch normal groß, 
da eine poststenotische Dilatation hinzukommen kann. Pulsationen an den größeren Pulmonalgefäßen 
sind bei älteren Kindern selten zu erkennen, weil die Gefäße nach Taussig abnorm tief liegen (Kaliber- 
schwankungen im Verhältnis zum Gefäßdiameter vor dem Schirm geringer) und eine pulmonale Wider- 
standserhöhung oder eine Pulmonalstenose besteht. 

Das Gefäßband ist in den ersten beiden Lebenswochen normal breit oder schon auffallend schmal. Breit ist es beim 
Arcus aortae dexter, bei bilateraler V. cava cran. und bei einem großen Thymusschatten (s. dort). Auch wenn es zur 
Herzinsuffizienz kommt, kann der obere Mediastinalschatten sehr breit werden. Beim Drehen des Kopfes nach links 
rücken beim Säugling die großen arteriellen Gefäße nach links, die V. cava eran. jedoch nicht (Taussig). Nach 6 bis 
7 Wochen haben nach Keith u. M. alle Kinder ein schmales Gefäßband, wenn nicht die Aorta ascendens weit vorne 
und links entspringt und die Herztaille ausfüllt. Später (nach dem 16. Monat, Keith u. M.) wird das obere Mediasti- 
num wieder breiter, weil entweder ein Arcus aortae dexter die V. cava cran. nach rechts verlagert oder die Aorta bei 
kombinierter PST größer wird und rechts oben vorspringt. Es kann auch der Stamm der Pulmonalis oder ihr linker 
Hauptast links oben vorspringen. 
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Die Lungengefäßzeichnung kann in den ersten 2 Lebenswochen schwierig zu beurteilen sein, ist 
aber bei mehr als der Hälfte der Fälle schon als eindeutig vermehrt zu bezeichnen. Besonders vermehrt 
ist sie, wenn ein VSD kombiniert ist. Bei Herzinsuffizienz kommen Stauungszeichen hinzu. Nach 
Keith u. M. findet man nur bei etwa !/, der Fälle eine normale und bei weniger als !/,, der Fälle eine 
verminderte Lungengefäßzeichnung. Letztere deutet auf eine zusätzliche Pulmonalstenose. Im Hilus- 
bereich beobachtet man manchmal zahlreiche kleinere, dichte Gefäßschatten. Sie entsprechen entweder 
orthograd getroffenen Pulmonalisästen, die infolge der abnormen Pulmonalislage mehr von dorsal nach 
ventral ziehen, oder im Falle einer kombinierten Pulmonalstenose Kollateralgefäßen. Da das d.v.-Bild 
der TRG dem der Tetralogie ähneln kann, ist es besonders wichtig, die Lungengefäßzeichnung bis zur 
Peripherie genau zu verfolgen. Sie ist bei der TRG weiter peripher sichtbar als bei einer Tetralogie 
gleichen Schweregrades. 

Das schrägrechte Bild ist oft dadurch charakteristisch, daß die anteponierte Aorta weit vorne und 
relativ flach aszendiert (Abb. 47, 48, 188). Der Truncus a.c., der auf dem Frontalbild wie die TRG zu 
einem eiförmigen Herzschatten und einer tiefen Taille führen kann, läßt sich in dieser Projektion unter- 
scheiden: Im Gegensatz zur TRG besteht eine tiefe Bucht zwischen dem aszendierenden Truncusteil 
und dem Kammerbogen (s. oben). Das schräglinke Bild sagt weniger über den Grad der Anteposi- 
tion aus, weil bei der meist vorherrschenden Linksrotation des Herzens die Aorta sowohl bei Dextro- 
wie bei Anteposition nach vorne prominiert. Der rechte Ventrikel reicht meistens weit nach vorne 
(Abb. 36, 203), sofern das Herz nicht extrem nach links rotiert ist. Terminal kann er die vordere Thorax- 
begrenzung berühren. Es kann aber auch der stark erweiterte rechte Vorhof die vordere Kontur bilden 
und weit nach vorne und oben ausbuchten. Der linke Ventrikel reicht meistens weit nach hinten 
(Abb. 36), besonders wenn er vergrößert ist. Auch bei schlechtem Lungendurehfluß überragt er schon 
wegen der Linksrotation des Herzens die Wirbelsäule, sein Bogen lädt aber weniger aus (Abb. 201). 
Das Pulmonalfenster ist wegen der Anteposition der Aorta abnorm breit und bei gleichzeitiger Pulmo- 
nalstenose oder später, wenn sich das Herz mit dem Zwerchfell senkt, hell. Die dorsalverlagerte A. pul- 
monalis verläuft etwas weiter kaudal als normalerweise (Taussig). Wenn eine Aortenhypoplasie oder 
-unterbrechung kombiniert ist, ist der linke Ventrikel auch in dieser Projektion größer; der rechte 
Ventrikel ist dann wohl erweitert, reicht aber nicht so weit nach vorne wie sonst bei der Transposition. 
Auf dem Seitenbilde ist wie in der schrägrechten Ansicht und im Gegensatz zum Frontalbild ein 
breiter Gefäßschatten charakteristisch. Beide großen Gefäße liegen hintereinander. Die anteponierte 
Aorta reicht weit nach vorne bis fast an die vordere Thoraxbegrenzung. Der Aortenbogen ist bei 
sagittaler Einstellung in dieser Projektion weit offen. In ihm liegt der dorsalverlagerte Pulmonalis- 
ursprung. Wenn eine Pulmonalstenose kombiniert ist, kann das Pulmonalfenster auffallend hell sein. 
Der Herzschatten ist meistens nach allen Richtungen vergrößert, der Retrokardialraum eingeengt. 


Die TRG belastet das Herz in der Fötalzeit nicht, so daß es bei Geburt normal groß ist. Nachher kommt 
es aber sehr bald zur progressiven Herzvergrößerung. Diese erreicht innerhalb von 2-3 Monaten 
ihr Maximum und stellt sich nach Taussig um so rascher ein, je mehr der Kreuzshunt behindert ist. 
Die Geschwindigkeit der Herzvergrößerung hängt demnach von den kombinierten Anomalien ab. Die 
sehr rasch sich vergrößernden Herzen werden insuffizient. Je früher sich ein hämodynamisches Gleich- 
gewicht ausbildet, um so kleiner bleibt das Herz und um so länger lebt der Patient. Patienten, die das 
Schul- oder Erwachsenenalter erreichen, haben deshalb oft nur leicht vergrößerte Herzen. Dies sind 
Fälle mit einer Pulmonalstenose oder einer breiten, mehr reitenden Pulmonalis. Vergrößert sich zu- 
nächst besonders der rechte Vorhof, so weist dies auf die Kombination mit einem offenen FO oder ASD 
(Abb. 204) und offenen DB (Abb. 227). Terminal ist in diesen Fällen aber das ganze Herz vergrößert 
(Abb. 191). In den ersten Lebenswochen und bei Kindern über 1 bis 1'/, Jahren sind nach Keith u.M. 
die Herzen meist normal groß oder nur leicht vergrößert. Eine mittelgradige und stärkere Herzver- 
größerung findet man zwischen der 3. Woche und 1!/, bis 2 Jahren. Bei Unterbrechung des Aorten- 
bogens wird das Herz sehr rasch größer, und es tritt bald eine Herzinsuffizienz auf. Der Gefäßschatten 
ist schmal; nur die relativ große Pulmonalis kann prominieren. Der rechte Ventrikel ist nicht so groß 
wie bei reiner TRG, der linke größer. Der große linke Ventrikel macht das Fehlen des Infundibulum 
noch deutlicher. Die linke Kontur kann mehr der einer Trikuspidalatresie gleichen mit gerundeter 
Spitze und flacher Schulter (S. 334). 


Truneus arteriosus communis, echte und korrigierte Transposition der großen Gefäße, singulärer Ventrikel 337 


Beim Taussig-Bing-Komplex (Abb. 192b, 205) ist das Herz meist nur leicht vergrößert. In der 
frühen Kindheit kann es in der Form einem unkomplizierten Ductus Botalli, später einem Eisenmenger- 
Komplex ähneln. Wichtig für die Abgrenzung gegen eine TRG mit reitender Pulmonalis ist das schräg- 
rechte Bild (Beuren): Da beim echten Taussig-Bing-Komplex die Aorta nicht so weit anteponiert ist 
wie bei der TRG, liegt im SRD die Pulmonalarterie noch vorne, die Aorta dahinter. Bei der TRG liegt 
umgekehrt die Aorta vorne und die Pulmonalis dahinter. Wenn die Pulmonalarterie sehr groß ist, kann 
sie beim Taussig-Bing-Komplex den Ösophagus nach dorsal verlagern. An den Pulmonalgefäßen beob- 
achtet man pulsatorische Kaliberschwankungen, die mit dem Alter zunächst zunehmen. Beim Ur- 
sprung beider großen Gefäße aus dem rechten Ventrikel ist das Herz linksverbreitert und die 
Taille leer. Das Gefäßband kann schmal sein. Helle Lungenfelder weisen auf eine kombinierte Pulmo- 
nalstenose. Im SLD sind beide Ventrikel groß, das Pulmonalfenster hell. Im SRD ist der relativ weit 
ventral liegende Ursprung der Aorta erkennbar. 


Singulärer Ventrikel (Abb. 199, 207). Das Herz ist bei der Geburt normal groß, vergrößert sich aber 
dann allmählich. Schon im frühen Säuglingsalter kann auf dem Frontalbild eine rudimentäre Ausfluß- 
kammer nach links schulterförmig vorspringen. Im SLD ist dann keine Vergrößerung des rechten 
Kammeranteils festzustellen (Taussig). Wenn die Pulmonalis aus dem singulären Ventrikel entspringt 
und nicht stenosiert ist, ist die Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. Es kann dann zur Herzinsuf- 
fizienz mit Lungenstauung kommen. Wenn das Zwerchfell tiefer tritt, kann das Herz mehr einer 
TRG + PST oder Tetralogie ähnlich werden. Entspringt die Pulmonalis aus der rudimentären Ausfluß- 
kammer, so ist die Taille verstrichen oder nur noch angedeutet. Kommt die Aorta aus der rudimentären 
Ausflußkammer und ist die Pulmonalis gleichzeitig stenotisch, so kontrastiert der verstrichene oder 
linkskonvexe Taillenbereich mit den hellen Lungenfeldern. Das schrägrechte Bild zeigt die Lage der 
Aorta ascendens: Besteht gleichzeitig eine Transposition und entspringt die Aorta aus der Ausfluß- 
kammer, so liegt die Aortenwurzel weit vorne (Abb. 207); kommt die A. pulmonalis aus der Ausfluß- 
kammer, so liegt der Aortenursprung weiter hinten. 


Korrigierte Transposition (Abb. 206). Die Aorta entspringt infolge der Bulbusinversion (s. oben) ventral 
und links aus dem arteriellen Ventrikel, die Pulmonalis dorsal und rechts aus dem venösen. Die Ante- 
position der Aorta ist oft nicht so stark wie bei der echten TRG (Lester u. M.); in diesem Falle liegen 
beide Gefäße mehr neben- als hintereinander. Der Aortenbogen kann je nach der primären Septumlage 
(s. oben) und der hämodynamischen Rotation des Herzens auf dem Frontalbild noch nach links geöffnet 
sein oder häufiger wegen des linksventrikulären Ursprungs sagittal stehen bzw. nach rechts geöffnet 
sein (vgl. Abb. 208). Das Pulmonalsegment fehlt wie bei der echten TRG, der linke Pulmonalast ent- 
springt mehr medial, wirbelsäulennah. Die Form der Herzbucht hängt deshalb von Verlauf und Größe 
der Aorta sowie der Größe der Herzkammern ab. Die Herztaille kann erhalten, verstrichen oder links- 
konvex sein. Je weiter links die Aorta liegt und je größer sie ist (Re-Li-Shunt), um so mehr füllt sie die 
Herzbucht aus. Bildet die Aorta ascendens die linke Kontur, so wird diese gerade oder linkskonvex 
und reicht auffallend weit nach kranial. Je stärker die Ventrikel ausbuchten, um so eher bleibt die 
Taille erhalten, je größer der linke Vorhof ist, um so mehr ist sie ausgefüllt. Herzumformung und -größe 
entsprechen der kombinierten Anomalie. Nur ausnahmsweise kann eine sehr stark erweiterte Pulmonal- 
arterie den linken oberen Herzrand bilden. Die nach dorsal verlagerte Pulmonalis kann, besonders 
wenn sie erweitert ist, den Ösophagus unterhalb der Aortenimpression eindellen. Im schrägrechten 
Durchmesser erkennt man, daß die Aorta ascendens weit vorne entspringt und ein eigentliches Pul- 
monalsegment fehlt. Dieser Befund ermöglicht die Unterscheidung von einem azyanotischen Fallot, 
bei dem zwar das Frontalbild ähnlich sein kann, im SRD jedoch die Aorta nicht so weit vorne entspringt 
und meist noch ein Pulmonalsegment sichtbar ist (Abb. 155, 156). Der Verdacht auf eine korrigierte 
Transposition ergibt sich, wenn bei einem azyanotischen Vitium die Lungengefäßzeichnung ver- 
mehrt ist (Li-Re-Shunt) und eine Pulmonalisprominenz fehlt (Rechtsverlagerung der Pulmonalis) 
oder die Taillenkontur linkskonvex verläuft (Aorta ascendens). Auch bei annähernd normaler 
Lungengefäßzeichnung und Verdacht auf Pulmonalstenose muß man daran denken, wenn die 
Taille erhalten ist und weder frontal noch schrägrechts eine poststenotische Pulmonalisdilatation zu 
erkennen ist. 


22 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Elektrokardiogramm 


Truncus arteriosus communis. Die frontale QRS-Achse liegt meistens rechtstypisch zwischen +90 und 
+180°, seltener im Normbereich. In den BWA findet man am häufigsten, entsprechend der beidseitigen 
Belastung, eine kombinierte VH wie bei einem großen VSD, jedoch mit geringeren Amplitudenaus- 
schlägen (Sodi-Pallares u. M.). Bei herabgesetzter arterieller Lungendurchblutung und verminderter 
Füllung des linken Ventrikels bestehen dagegen, wie bei einer Tetralogie, nur eine RVH und ein P- 
dextrocardiale. Sind die Lungen stark durchblutet und entspringt der Truncus mehr aus dem linken 
Ventrikel, so wird nach Schmidt auch eine alleinige LVH vom Volumentyp beobachtet (qR-Typ mit 
hohen, symmetrischen T-Wellen linkspräkordial, P-sinistrocardiale). 


Transposition der großen Gefäße. Die frontale QRS-Achse liegt meistens rechtstypisch zwischen + 90 
und +180°, seltener überdreht rechtstypisch. Eine mitteltypische Achse deutet auf eine stärkere LVH, 
wie sie bei Kombination mit einem großen VSD und einer reitenden Pulmonalis (Taussig-Bing- 
Komplex) oder einem sehr breiten DB vorkommt. Eine Linksachse findet man nur bei der Kombination 
mit einer Trikuspidalatresie, reitenden Trikuspidalis oder einem singulären Ventrikel. Die BWA sind bei 
Geburt in der Regel normal und nur bei komplexeren Formen schon pathologisch. Nach Keith u. M. 
ist das EKG bei der Hälfte der Fälle, die in den ersten Lebenswochen sterben, normal oder nur wenig 
verändert (Niedervoltage, T-Abflachung linkspräkordial). Mit zunehmender Herzgröße und mit dem 
Alter ändert sich das EKG. Etwa !/, der TRG zeigt eine reine RVH. Dies sind Fälle ohne VSD, mit 
PST oder reitender Pulmonalis (Taussig-Bing-Komplex). Das EKG kann dann dem einer PST oder 
Tetralogie ähneln. Ein qR- oder rsR’-Typ rechtspräkordial mit umgekehrter, nach V;—V, verschobener 
Übergangszone und RS-Komplexen von der Form der ÜZ auch links von dieser ist aber ungewöhnlich 
und weckt zusammen mit einem frontalen ÄQRS um +120° den Verdacht auf einen kombinierten 
singulären Ventrikel. In der Neugeborenenzeit kann ein positives T in V, auf die Rechtsbelastung hin- 
weisen. Werden im frühen Säuglingsalter die R-Zacken linkspräkordial höher, so ist anzunehmen, daß 
ein VSD kombiniert ist. Eine kombinierte VH findet man nach Keith u.M. bei !/ı der Fälle, beson- 
ders wenn gleichzeitig ein VSD, evtl. mit reitender Pulmonalis oder Aorta, vorliegt. Nach Schmidt 
zeigt jede zweite TRG mit VSD eine beidseitige Hypertrophie. Bei der Kombination mit einer reiten- 
den Pulmonalis (Taussig-Bing-Komplex) dominiert die RVH, bei Aortenbogenunterbrechung unter 
Umständen die LVH. Der Verdacht auf einen zusätzlichen VSD besteht, wenn R, < 75%, von RS, 
ist. Finden sich Zeichen einer RVH mit Linksventrikelhypoplasie, so ist die Kombination mit einem 
größeren VSD unwahrscheinlich; als Querverbindung kommen dann nur ein offenes FO, ein ASD oder 
ein kleiner DB in Frage. Nach Zuckermann sind die T-Wellen linkspräkordial nach wenigen Wochen 
abgeflacht oder biphasisch. Diese ‚‚Inversion der Repolarisation“ (langsame initiale und schnelle termi- 
nale Phase auf der linken, statt wie gewohnt auf der rechten Seite) ist nach demselben Autor zusammen 
mit der RVH oder kombinierten VH mit überwiegender RVH und dem ausgeprägten Rechtstyp patho- 
gnomonisch für die TRG. Die P-Zacken sind dextrokardial oder kardial umgeformt. Das Herz ist mei- 
stens leicht, bei kleinem linken Ventrikel stärker nach links rotiert. Deshalb fehlen linkspräkordial die 
Q-Zacken. Beim Ursprung beider großen Gefäße aus dem rechten Ventrikel besteht eine RVH wie bei 
der Tetralogie. 


Korrigierte Transposition der großen Gefäße. Das EKG wird sowohl durch die infolge Inversion der 
Kammern (8.331) veränderte Erregungsausbreitung als auch durch die dem assoziierten Vitinm zu- 
grunde liegende Hämodynamik bestimmt. 


Sato, Hellmer und Lev u. M. konnten pathologisch-anatomisch eine spiegelbildliche Anordnung der Reizleitungs- 
bündel nachweisen. Der AV-Knoten liegt, wie normal, am Boden des rechten Vorhofs. Der Stamm des Hisschen 
Bündels muß dann aber auf die linke Seite des Vorhofseptums ziehen (beim normalen Herzen bleibt er rechts), um die 
dorsokranialen Teile des Ventrikelseptums zu erreichen. Sein längerer Weg erklärt die typische Verlängerung der 
AV-Zeit. Das Ventrikelseptum wird nicht mehr von links nach rechts, sondern von rechts nach links erregt, so daß sich 
die Q-Zacken, unabhängig vom Vorliegen eines Vitiums, über den rechtspräkordialen und nicht, wie gewohnt, über den 
linkspräkordialen Ableitungen einstellen. Dies fällt um so mehr auf, als das Septum schon primär, oder wegen der 
häufig kombinierten Linksbelastung auch sekundär, vermehrt im GUZS nach vorne gedreht ist (8. 331). Auf die Am- 
plituden der R- und S-Zacken hat die Inversion der Kammern keinen Einfluß, da sie vom Massenverhältnis der Ven- 
trikelmuskulatur abhängen und dieses sich unabhängig von der inneren Struktur der Kammern entsprechend der 
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Hämodynamik ausbildet. Weil der öse Ventrikel weiter dorsal liegt, sind rechtspräkordial sogar kleinere R-Ampli- 
tuden als normal zu erwarten, evtl. ein QS-Komplex (Schiebler u. M.). So vermißten auch Gibbons u. M. bei einem 
Fall mit Pulmonalstenose die üblichen Zeichen der RVH. 


Die frontale QRS-Achse liegt bei 13 von 28 Fällen von Schiebler u. M. zwischen +90 und +120°, 
bei 11 Fällen zwischen +30 und —110°. Die frontale Vektorschleife dreht bei ?/, dieser Fälle im UZS 
(davon bei einem Fünftel nur initial im GUZS) und bei den übrigen im GUZS. In Abl. I fehlt deshalb 
meistens eine Q-Zacke (RS-Typ), während sie in II überwiegend (qRS- oder qR-Typ) und in IH fast 
immer vorhanden ist (QR-, qRS- oder QS-Typ). In aVR findet man ebenfalls meistens ein Q, während 
R fehlt oder unter 0,5 mV beträgt (QS- oder Qr-Typ). Die QRS-Dauer ist für das Alter in der Regel 
leicht verlängert. Die AV-Zeit ist nur bei !/, der Fälle normal; bei ca. 30% besteht ein inkompletter 
AV-Block, beim Rest ein 2:1-Block oder eine komplette atrioventrikuläre Dissoziation, ausnahmsweise 
ein Vorhofflimmern oder ein WPW-Syndrom. Etwa !/, der Fälle hat paroxysmale Tachykardien. Die 
P-Zacke ist fast immer stark verändert. Man beobachtet ein P-sinistro- wie -dextrocardiale oder ein 
P-cardiale. In den BWA fehlt in V, fast ausnahmslos die Q-Zacke. In V, ist sie in der Mehrzahl (ca. 
60%,) aber vorhanden, obwohl, nach den RS-Komplexen zu schließen, das 1 assenverhältnis der Ven- 
trikel nicht umgekehrt ist. Die Vektorschleife verläuft etwa zu gleichen Teilen im UZS wie im GUZS. 
Das Hypertrophiemuster hängt vom assoziierten Vitium ab (besonders häufig VSD, PST, Iinks- 
seitige AV-Klappeninsuffizienz bzw. linksseitiger „‚Ebstein“). Die T-Wellen sind oft in V,—V, positiv, in 
V, auch biphasisch oder isoelektrisch. 


Singulärer Ventrikel. Das EKG ist je nach der Lage des rudimentären Septums bzw. dem Massen- 
verhältnis der ‚‚rechten‘ zur „linken“ Kammermuskulatur sehr variabel. Bei etwa 50%, besteht eine 
überdreht links- oder rechtstypische QRS-Achse (beidseits von —90°), besonders im Zusammenhang 
mit Asplenie. Bei den übrigen Fällen findet sich meistens ein Rechtstyp. Am häufigsten ist eine RVH, 
seltener eine kombinierte VH oder LVH vorhanden. Die BWA sind oft in bezug auf die Übergangszone 
und die Q-Zacken auffallend (Septumanomalie!). Die Q-Zacken können von V,-V,; fehlen oder in 
allen Ableitungen, evtl. auch nur isoliert rechts- oder linkspräkordial beobachtet werden. Die Über- 
gangszone ist oft sehr breit mit hohen RS-Komplexen, oder sie fehlt, da die Kammerkomplexe uniform 
sind. Typisch sind nach Keith u. M. besonders uniforme rS-Komplexe, die für einen singulären Ven- 
trikel ohne TRG sprechen. RVH-Zeichen (qR- oder rsR’-Typ in V,) mit umgekehrter, nach rechts ver- 
schobener Übergangszone (V,—V,) und linkspräkordial ähnlichen Komplexen wie im Bereich der ÜZ 
weisen auf eine kombinierte TRG. Das T ist rechtspräkordial meistens biphasisch oder positiv, links in 
der Regel positiv. Eine vor allem rechtsseitige Vorhofbelastung ist häufig. 


Phonokardiogramm 


Truneus arteriosus communis. Der 2. Herzton ist naturgemäß pathologisch einheitlich und meistens 
akzentuiert. Er kann links parasternal besser hörbar sein als rechts. Nach Keith u. M. findet man bei 
gut ?/, der Fälle ein lautes Systolicum, das nur in den ersten Lebenstagen und -wochen noch fehlt, aber 
schon bei 1—2 Monate alten Säuglingen in der Regel vorhanden ist. Es entspricht einem VSD-Geräusch 
mit Punetum maximum im 3.—4. ICR links parasternal. Charakteristisch ist jedoch ein kontinuierliches 
Geräusch, das sich über die eine oder andere Lungenseite ausbreitet, u. U. auch nur in einer begrenzten 
Zone und manchmal am Rücken besser hörbar ist (sorgfältig suchen!). Bei voller Exspiration wird es 
lauter. Nur ausnahmsweise besteht es schon von Geburt an. Oft stellt es sich jedoch im 1. Lebensmonat 
ein. Es entsteht, wenn die Pulmonalöffnung im Verhältnis zum Truncuskaliber eng ist und ein Gradient t 
auftritt. Die Geräuschintensität hängt vom Ausmaß der Lungendurchblutung ab. Bei relativ großem 
Lungendurchfluß mit geringer oder fehlender Zyanose ist das Geräusch laut, bei mittelgradigem Durch- 
fluß und Zyanose leiser und enger lokalisiert; bei schwerer Zyanose kann es fehlen. Solange die Kol- 
lateralgefäße klein sind, entstehen in ihnen keine Geräusche. Erst bei größerem Kaliber treten sie 
eventuell auf. Über der Basis können auch getrennte systolische und diastolische Geräusche vorhanden 
sein. Ein offener Ductus Botalli als Umwegsbahn muß nicht ein kontinuierliches Geräusch hervorrufen. 
Ein systolisches Schwirren findet sich nur bei sehr lautem Geräusch, ist dann weit ausgebreitet und 
eventuell auch in den Achselhöhlen palpabel. Ein kontinuierliches Schwirren ist selten. 
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Transposition der großen Gefäße. Der 2. Herzton ist meistens pathologisch einheitlich" weil entweder 
bei einem großen VSD die Klappen sich synchron schließen oder der Pulmonalton wegen der dorsalen 
Lage der Klappe oder einer zusätzlichen Pulmonalstenose nicht registriert wird. Bei Säuglingen mit 
geringem Tiefendurchmesser des Thorax kann der 2. Ton leicht gespalten sein. Wenn die Aorta ohrnah 
liegt, kann der 2. Ton über der Pulmonalauskultationsstelle akzentuiert sein, ebenso bei älteren Pa- 
tienten oder großer Pulmonalis wegen der nunmehr bestehenden pulmonalen Widerstandserhöhung. 
Ein Geräusch fehlt nach Keith u. M. bei einem Drittel der Fälle, bei einem weiteren Drittel ist es nur 
schwach, kurz und systolisch. Dies betrifft vor allem Fälle ohne VSD. Ein lautes systolisches Geräusch 
findet sich besonders bei Kombination eines VSD oder einer PST mit oder ohne singulären Ventrikel. 
Oft ist das systolische Geräusch nicht sehr laut, weil kein wesentlicher Druckgradient vorhanden ist 
(Taussig). Bei sehr großem Lungendurchfluß (reitende Pulmonalis) können ein dritter Herzton und 
ein mesodiastolisches Geräusch auftreten. Besteht ein Schwirren, so ist es, wie das Geräusch, oft nicht 
sehr intensiv. Kontinuierliche Geräusche sind sehr selten; selbst bei offenem DB fehlen sie in der Regel 
wegen der annähernd gleichen Druckwerte in beiden Kreisläufen. Beim Taussig-Bing-Komplex 
findet man meistens ein systolisches Geräusch im 3. und 4. ICR, einen akzentuierten 2. Ton und sel- 
tener ein Schwirren. Bei einem zyanotischen Kinde mit einem leisen systolischen Geräusch ist die 
Qualität des 2. Tones über der Pulmonalis differentialdiagnostisch wichtig: Ein normal lauter 2. Ton 
spricht für eine Transposition, ein abgeschwächter für eine Tetralogie. Bei der korrigierten Trans- 
position ist zu beachten, daß die Lage der Semilunarklappen vertauscht ist. Der 2. Ton ist deshalb 
links vom Sternum akzentuiert und ohrnah (Aorta!). Der Pulmonalton ist mehr rechts vom Sternum 
hörbar und von etwa gleicher Intensität, wenn nicht eine zusätzliche Pulmonalstenose besteht. Schwir- 
ren und Geräusche sind je nach ihrem Entstehungsort in der Aorta oder Pulmonalis entsprechend ver- 
lagert. Ein akzentuierter 2. Ton bei fehlender RVH im EKG legt die Diagnose einer korrigierten TRG 
nahe. Beim singulären Ventrikel ist der 2. Ton meistens akzentuiert, entweder wegen der begleiten- 
den pulmonalen Hypertension oder wegen der ohrnahen Lage der Aorta bei gleichzeitiger TRG. Die 
Herzgeräusche sind variabel. Schon im 1. Lebensmonat kann ein nicht sehr rauhes präkordiales Systoli- 
cum auftreten mit Maximum über der Spitze (kein Druckgradient). Bei kombinierter PST ist dieses 
konstant; bei fehlender PST findet es sich nur in der Hälfte der Fälle. Ein mesodiastolisches Geräusch 
und ein Galopprhythmus werden beobachtet. Die Geräuschausbreitung entspricht aber nicht der eines 
Mitralvitiums, auch fehlt selbst bei Belastung ein Präsystolicum. 


Differentialdiagnose 


Die Differentialdiagnose betrifft vor allem die Anomalien mit Zyanose und vermehrter Lungen- 
gefäßzeichnung. Trotz vermehrter Lungendurchblutung tritt eine Zyanose auf, weil infolge einer 
Transposition oder über einen Truncus dem großen Kreislauf venöses Blut beigemischt wird. Vom 
Röntgenbild ausgehend, richtet sich die Differentialdiagnose deshalb auf die Drehungs- und Septierungs- 
störungen, d.h. arf Anomalien mit abnormem Ursprung, Lage oder Größe der Aorta und Pulmonalis. 
Bei verminderter'Lungengefäßzeichnung und Verdacht auf eine TRG oder einen TAC (Typ IV, Pseudo- 
truncus) muß ein zusätzliches Strömungshindernis im Pulmonalkreislauf (PST, Pulmonalhypoplasie) 
vorhanden sein. Differentialdiagnostisch kommen dann die Anomalien mit Zyanose und verminderter 
Lungengefäßzeichnung in Betracht (S. 274). Das gleiche gilt für den Ursprung beider großen Gefäße 
aus dem rechten Ventrikel mit PST. Die Lungengefäßzeichnung kann auch nur zentral vermehrt, peri- 
pher aber relativ oder absolut vermindert sein, wenn hier Pu) monalgefäßveränderungen vorliegen. 
Dann sind die Anomalien mit primär erhöhtem Lungendurchfluß und sekundärer Pulmonalsklerose (Sep- 
tumdefekte mit Shuntumkehr) zu differenzieren. Bei der Transposition besteht die Zyanose in ?/, der 
Fälle von Geburt oder den ersten 3 Lebenstagen an, so daß in diesem Alter die Gruppe der Anomalien 
mit sehr früh einsetzender Zyanose (S. 313) zu erwägen ist. Dies gilt auch für den Truncus, doch ist bei 
ihm die Zyanose anfangs häufig nur gering und wird erst im Laufe der Jahre stärker. Bei der TRG 
kommt es oft rasch zur Herzinsuffizienz, weshalb sich die DD auch von dieser Seite aus stellt (s. dort). 
Da beim Truncus meist ein systolodiastolisches Geräusch auftritt, kann die DD auch vom Hörbefund 
her durchgeführt werden (S. 203). Beim singulären Ventrikel kann die Zyanose fehlen; es kommen aber 
auch alle Grade der Zyanose vor, je nach der kombinierten Anomalie. Oft handelt es sich dabei um eine 
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TRG, weshalb an den singulären Ventrikel vor allem in dieser Gruppe zu denken ist. Die korrigierte 
Transposition zeigt nur selten eine Zyanose, weil meistens ein einfacher Septumdefekt, eine PST oder 
eine MINS kombiniert ist. Sie ist immer zu erwägen, wenn das Röntgenbild einer TRG besteht, die 
Zyanose jedoch fehlt. Vom Röntgenbild ausgehend, gehört die korr. TRG differentialdiagnostisch in 
diese Gruppe, nach den klinischen Befunden mehr zu den Anomalien ohne Zyanose (8. 115, 147, 177, 
202, 230), wobei jedoch die belastete Herzseite elektrokardiographisch oft schwer festzustellen ist. 


1. Transposition der großen Gefäße — Taussig-Bing-Komplex. 


Intensive Zyanose seit Geburt oder den ersten 3 Lebenstagen bei 80%, bei Kombination mit Trikuspidalatresie und 
großem VSD evtl. erst später auftretend. Meist rasche Verschlechterung und geringes Ansprechen auf Digitalis. 
Exitus bei 50%, innert 4 Wochen, bei 85% innert erstem Halbjahr, mittlere Lebenserwartung 5!/, Monate. Progno- 
stisch besonders ungünstig: nur FO + DB oder Pulmonalatresie, prognostisch günstiger: großer VSD, sing. Ven- 
trikel, PST, reitende Pulmonalis (Taussig-Bing-Komplex). Bei Taussig-Bing-Komplex nur minimale Zyanose, 
wenn zusätzlich ASD/FM (Taussig). 


Rö: Jenach Alter, Kompensationszustand, Größe und Lage beider großen Gefäße und einer allfälligen Pulmonal- 
stenose/-sklerose variabel. Verlaufsbeobachtung wichtig! Herz bei Geburt normal groß. Progressive Herz- 
vergrößerung, die innert 2—3 Mon. ihr Maximum erreicht. Innerhalb 1—2 Wochen charakteristisches 
Frontalbild: Eiform (Vergrößerung aller Herzhöhlen) mit nach links unten gerichteter Spitze, schmalem 
Gefäßband und tiefer Taille. Bei Kombination mit FO, DB zunächst starke Vergrößerung des rechten Vor- 
hofs, dann beidseitig vergrößertes Herz. Herzspitze nur gehoben bei kleinem LV oder bei sing. Ventrikel — 
Fallotähnliches Bild (Herz jedoch größer, RA vergrößert). Röntgenbild bei älteren Kindern weniger typisch. 
Zwischen 3. Woche und 1!/,—2 Jahren mittelgradige bis stärkere Herzvergrößerung. Vor- und nachher 
Herzen nicht so groß. Gefäßband: Alle Übergänge von nach links offenem bis nach rechts offenem Aorten- 
bogen. Gefäßband bei Neugeborenen noch normal bzw. breit bei Thymushyperplasie, bilateraler V. cava 
cran., Arcus aortae dexter, Herzinsuffizienz. Bei inkompletter TRG oder geringer Anteposition und Herz- 
rotation Bogen noch nach links offen (Abb. 193), Aorta asc. evtl. rechts oben vorspringend. Bei starker 
Anteposition und Linksrotation füllt die Aorta asc. die Herztaille aus und ist links randständig (DD sing. 
Ventrikel + rudimentäre Ausflußkammer und TRG, korr. TRG). Aortenimpression bei sagittaler Bogen- 
stellung oft fehlend, vorhanden bei älteren Kindern, wenn Aorta groß ist (+ PST) oder links aszendiert. 
Pulmonalis nur, wenn sehr groß oder reitend, am linken Herzrand prominierend; Pulsationen selten sichtbar, 
nur später und bei Taussig-Bing-Komplex. Lungengefäßzeichnung vermehrt, nur bei !/, d. F. normal und 
bei !/,, vermindert (+ PST bis Pulmonalhypoplasie). Bei Insuffizienz Lungenstauung. 

SRD: Aorta bei Anteposition vorne und die Taille ausfüllend, bei echtem Taussig-Bing-Komplex noch 
hinter der Pulmonalis. Terminal rechter Ventrikel die vordere Thoraxkontur berührend. SLD: Aorta bei 
Dextro- und Anteposition mit Linksrotation des Herzens vorne. Terminal rechter Ventrikel bis zur vorderen 
Thoraxbegrenzung reichend. Linker Ventrikel überragt WS, Pulmonalfenster breit (Anteposition) und hell 
(bei PST und tiefer Klappenlage). Seitenbild: Breites Gefäßband im Gegensatz zum Frontalbild. Retro- 
kardialraum eingeengt, breite Kontaktfläche mit der vorderen Thoraxbegrenzung. 
Taussig-Bing-Komplex: Herz meist mittelgradig bis stark vergrößert, Lungendurchblutung stark ver- 
mehrt und Gefäßband breit wegen Prominenz der Pulmonalis (DD Eisenmenger: Zyanose nicht von Geburt 
an! Primäre pulmonale Hypertension: stärkere Dyspnoe). Im SLD Aorta vorne, im SRD in vorderer Bucht 
flaches Pulmonalsegment. Auf dem Seitenbild ebenfalls vorne kurzes Pulmonalsegment, darüber die Aorta 
(bei kompletter TRG in allen Projektionen Aorta vorne und breites Gefäßband). 

EKG: Meist Rechtstyp von + 90 bis + 180°, selten überdreht. Mitteltyp nur bei sehr großer und reitender Pulmo- 
nalis oder sehr breitem DB, Linkstyp nur bei kombinierter TrA, reitender Trikuspidalis oder singulärem 
Ventrikel. BWA: Bei Geburt und in den ersten 2 Wochen oft noch normal oder Niedervoltage und „In- 
version der Repolarisation‘‘; später meist komb. VH, bei reitender Pulmonalis eher die RVH, bei Aorten- 
unterbrechung evtl. die LVH dominierend. Isolierte RVH nur bei PST oder reitender Pulmonalis, bei TRG 
ohne VSD oder Ursprung beider Gefäße aus dem rechten Ventrikel. qR-Typ in V, spricht mehr für sing. 
Ventrikel + TRG. RVH + LV-Hypoplasie spricht gegen einen VSD, eine Zunahme des R in V, beim Säug- 
ling für das Vorhandensein eines VSD. Rotation im UZS. P-cardiale oder -dextrocardiale. 

PKG: Einheitlicher 2. Ton, im 2. ICR li. evtl. akzentuiert (ohrnahe Aorta und/oder pulmonale Hypertension), bei 
Säuglingen evtl. noch minimale Spaltung. Bei ca. °/, Systolieum, oft leise, lauter v.a. bei VSD oder PST. 
Bei großem Lungendurchfluß evtl. 3. Ton und apikales Diastolieum. Selten kontinuierliches Geräusch. 
Evtl. leichtes Schwirren. 


2. Truncus arteriosus communis. 


Zyanose minimal/fehlend bis intensiv; in den ersten Wochen oft noch fehlend, vorhanden bei geringer Weite des 
Pulmonalgefäßbettes (TAC Typ IV, Pseudotruneus). Diagnostisch wichtig Röntgenbild und systolodiastolisches 
Geräusch. Entscheidende diagnostische Frage: Kommt die Pulmonalarterie aus dem rechten Ventrikel? Bei nur 
angedeuteter oder fehlender Zyanose (Hemitruneus) DD gegen DB, aortopulmonales Fenster, periphere PST (kann 
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auch mit zyanot. Anomalie kombiniert sein), Ruptur eines Aneurysma Sinus Valsalvae (8. 203). Bei Zyanose DD 
auch gegen Eisenmenger-Komplex mit AINS (leere Taille spricht dagegen), TF + DB (sehr selten), TF + Pulmonal- 
atresie + DB (wenn Patient DB-Verschluß überlebt, handelt es sich funktionell um einen Truneus), TRG + PST/ 
Pulmonalatresie (im SRD anteponierte Aorta). Zyanosezunahme bei Dekompensation, -abnahme bei Rekompen- 
sation (im Gegensatz zur TRG). 


Rö: Variabel jenach Hämodynamik und Alter. Bei vermehrter Lungendurchblutung beide Ventrikel vergrößert, 
Herzschatten ähnlich der TRG; bei verminderter Lungendurchblutung mehr wie bei Tetralogie. Frühe Herz- 
vergrößerung, aber nicht progressiv. Mit zunehmendem Alter kann das Herz kleiner und der TF ähnlich 
werden. Meist Herz jedoch vergrößert mit tiefer Taille (fehlende rechte Ausflußbahn). Gefäßband für DD 
wichtig: Ein breiter Truncusschatten am rechten Gefäßbandrand ist besonders bei Dextroposition und älte- 
ren Kindern typisch. Im Säuglingsalter kann Gefäßband noch schmal sein, dann schräge Bilder entscheidend. 
Evtl. schon tiefe Aortenimpression und hoher Abgang der Pulmonalgefäße beweisend für den TAC/Pseudo- 
truneus. Arcus aortae dexter bei 60% der Fälle. Alle Aortenbogenlagen möglich wie bei der TRG (Abb. 193), 
evtl. auch am linken Herzrand aszendierender Truneus. Dieser zeigt verstärkte Kaliberschwankungen, eben- 
so die Pulmonalgefäße bei Typ I—III mit vermehrter Lungengefäßzeichnung. Beim Typ IV Lungenfelder 
hell und Netzwerk von Kollateralgefäßen. 

SRD: Tiefer Winkel zwischen dextroponierter Aorta asc. bzw. Truncus und rechtem Ventrikel (Abb. 47, 48). 
Re. Ventrikel vergrößert. Ösophagusimpression. SLD: Keine DD zur TRG möglich. Vorderer Winkel nur 
sichtbar, wenn Truncus nicht zu stark dextro- und anteponiert ist. Evtl. nur kleine Kerbe oder flache Bucht. 
Linker Ventrikel überragt die WS (Verlagerung + Vergrößerung), Ösophagusimpression. Seitenbild: 
Dichter, dem Truncus entsprechender Gefäßschatten, weiter dorsal gelegen als bei TRG sowie freier Zwickel. 
Ösophagusverlagerungen. Kollateralgefäßnetz — orthograd getroffene Gefäße oder Ösophagusimpressionen. 


EKG: Meist Rechtstyp von + 90 bis + 120°, seltener normale Achse. Kombinierte VH. Bei herabgesetzter LD evtl. 
isolierte RVH, be/ stark vermehrter LD LVH im Vordergrund. 

PKG: Einheitlicher, akzentuierter 2. Ton. Systolicum in der Regel schon bei 1—2 Monate alten Säuglingen oder 
systolodiastolisches Geräusch mit Ausbreitung über die eine oder andere Lungenseite. Bei geringem Lungen- 
durchfluß und schwerer Zyanose kann letzteres fehlen. Bei großen Kollateralgefäßen, seltener bei breitem 
DB evtl. auch kontinuierliches Geräusch. Bei lautem Geräusch auch systolisches Schwirren. Bei Hemi- 
truneus systolodiastolisches Geräusch stärker ausgebreitet als bei DB oder peripherer PST (keine Zyanose, 
asymptomatisch). 

“ 
3. Korrigierte Transposition. 


Hinweisend Röntgenbild und EKG. Männliches Geschlecht überwiegt wie bei TRG. Befunde variabel je nach kom- 

biniertem Vitium (azyanotisch, seltener zyanotisch). 

Rö: Herz meist vergrößert mit oft schmalem Gefäßstiel wie bei echter TRG. Fehlen eines Pulmonalsegmentes 
(PA nach medial verlagert!). Ösophagusimpression unterhalb Aortenimpression durch die dorsalverlagerte 
Pulmonalis. Kontur im Taillenbereich konkav bis konvex je nach Aortenlage, Größe des li. Vorhofs (Mitral- 
insuffizienz!) und hämodynamischer Herzrotation. Beim Katheterismus gelangt man nur schwierig in die 
Pulmonalis, Septumverlagerung nach rechts. In SRD reicht die anteponierte Aorta weit nach vorne und 
rechts. Unter Umständen ist die weit nach vorne reichende Aorta auch im SLD sichtbar. 

EKG: Durch Inversion der Kammern und kombiniertes Vitium bestimmt. Achse meist rechtstypisch (+90 bis 
+120°) oder überdreht linkstypisch (+30 bis —110°), Vektorschlinge bei */, im UZS. Oft fehlende oder 
kleine R-Zacke in aVR. Q-Zacken vorhanden in III, aVR, aVF. In den BWA Q in V, vorhanden, in V, 
fehlend (unabhängig von Hypertrophiemuster), T-Wellen positiv in V,—V;. Oft abnorme P-Zacken, bes. 
P-sinistrocardiale. AV-Zeit verlängert oder 2:1-Block (langsamer Puls!) oder komplette atrioventrikuläre 
Dissoziation (Block bei Vitium stets auf korr. TRG verdächtig). 

PKG: 2. Ton im 2. ICR li. lauter als gewöhnlich, selbst wenn + PST (Aorta mehr ventral, kranial und links als 
normal) — DD gegen pulmonale Hypertension (RVH! bei korr. TRG oft Linksüberwiegen). Töne und 
Geräusche entsprechend dem assoziierten Vitium bei Berücksichtigung der speziellen Lage der Ostien. 


4. Singulärer Ventrikel, s. auch S. 275, 315. 
Alle Grade der Zyanose, bei Geburt oder erst später auftretend. ?/; der Fälle mit Transposition kombiniert. 


EKG: Entsprechend der sehr unterschiedlichen Lage des rudimentären Septums, den Massenverhältnissen der rech- 
ten und linken Kammermuskulatur und der Hämodynamik vielgestaltig. Bei ca. 50% d. F. extremer QRS- 
Lagetyp beidseits von —90° (d.h. überdreht links- oder rechtstypisch), besonders häufig bei gleichzeitiger 
Asplenie (16%). In den restlichen Fällen meist Rechtstyp. Am häufigsten RVH, seltener komb. VH oder 
LVH. In den BWA oft auffallende ÜZ und Q-Zacken. Q kann in V,—V, fehlen, in allen BWA oder auch 
nur rechtspräkordial, seltener nur linkspräkordial vorhanden sein. Oft breite ÜZ mit hohen RS-Komplexen 
oder fehlende ÜZ infolge uniformer Kammerkomplexe, v.a. rS-Typ. Nach Keith u.M. spricht letzteres für 
sing. Ventrikel ohne TRG. T rechtspräkordial meist biphasisch oder positiv, links meist positiv. Häufig vor 
allem rechtsseitige Vorhofbelastung. 


Bist 
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Rö: Bei Kombination mit PST Herz wie bei Tetralogie, ... mit Pulmonalatresie wie bei Trikuspidalatresie, 
.. mit Transposition wie bei TRG,.... mit Truncus wie bei TAC. Frontal und im SRD evtl. rudimentäre 
Ausflußkammer sichtbar. Bei fehlender Vergrößerung der rechten Kammer im SLD spricht eine Prominenz 

im Taillenbereich für eine rudimentäre Ausflußkammer. Herztaille bei Ursprung der Pulmonalis aus der 
Ausflußkammer verstrichen oder leicht erhalten. Bei Ursprung der Aorta aus der Ausflußkammer Taille 
verstrichen oder linkskonvex. Dann auf dem schrägrechten Bild ventraler Ursprung der Aorta erkennbar. 


PKG: Einheitlicher 2. Ton, akzentuiert, sofern keine PST kombiniert. Variable Geräusche. Systolicum bei */; d. F., 
immer bei Kombination mit PST. 


5. Eisenmenger-Komplex. 


Zyanose zunächst nur bei Belastung, im Kleinkindesalter noch selten. Zyanose verschwindet unter Sauerstoffzufuhr 
anfänglich; später ist sie permanent. Dann auch Dyspnoe. 


Rö: Herz vergrößert, wenn Kompensation nachläßt oder noch ein größerer Kreuzshunt besteht; es kann aber 
auch annähernd normal groß sein. Linksrotation. Starke, gelegentlich ektatische Pulmonalisdilatation, die 
u. U. nur im SRD sichtbar ist. Vergrößerung des li. Vorhofs spricht für sekundäre pulm. Hypertension. 
Rechter Ventrikel leicht bis mittelgradig vergrößert (SLD!). Solange noch Li-Re-Shunt fließt, Hiluspulsa- 
tionen. Lungenperipherie hell, zentrale Pulmonalgefäße noch erweitert. 

EKG: Reine RVH, P-dextrocardiale, Linksrotationszeichen, qR-Typ in V,. R/S in V, = l oder < 1,0. 

PKG: 2. Ton einheitlich, über Pulmonalis akzentuiert; leichte Spaltung möglich, jedoch nicht atemvariabel. Evtl. 
Pulmonalinsuffizienzgeräusch. Seltener Schwirren. Pulmonalelick. 


6. Primäre pulmonale Hypertension mit oder ohne offenen Ductus Botalli. 


Bei etwa !/, der Fälle Zyanose von Geburt an, im Säuglingsalter stärker an den unteren Extremitäten. Wenn rechter 
Arm, Kopf und Hals nicht zyanotisch sind und die Zyanosegrenze am Schultergürtel liegt, deutet dies auf Kombi- 
nation mit offenem DB (Taussig). Zunehmende Dyspnoe. Tendenz zur Herzvergrößerung, wenn sich der DB 
schließt. Das Herz muß jedoch nicht besonders groß sein. Im Säuglingsalter spricht ein kleines Herz mehr für die 
primäre, ein großes für die sekundäre pulmonale Hypertension (DB, VSD, aortopulmonales Fenster). 


EKG: Rechtstyp und RVH. 


PKG: 2. Herzton akzentuiert, einheitlich oder eng gespalten. Pulmonalinsuffizienzgeräusch, pulmonaler Click. 


Prognose, Operationsindikation 


Truncus: Ein großer Teil der Kinder stirbt im Säuglingsalter: etwa 30% in der ersten Lebenswoche, 
50% im ersten Monat und 70% im ersten Halbjahr. Todesursache ist meistens die Herzinsuffizienz in- 
folge Lungenüberflutung oder eine Pneumonie. Bei erhöhtem Lungengefäßwiderstand und kleineren 
Lungenarterien (Typ IV) ist die Prognose besser (S. 34). Beim Pseudotruncus hängt sie von der Weite 
des Pulmonalgefäßbaumes und des Kollateralgefäßnetzes ab (S. 34). Letzteres ergibt selten eine aus- 
reichende Lungendurchblutung, obgleich es mit der Zeit größer wird. Im Kleinkindes- und Schulalter 
wird die Prognose zunächst besser, besonders wenn sich das Pulmonalbett nur langsam öffnet, ein 
Kollateralkreislauf sich ausbildet und ein Gleichgewicht entsteht. Meist kommt es schon im Säuglings- 
alter zur Dyspnoe (anfallsweise Dyspnoe nur, wenn sich der DB schließt), in schwereren Fällen auch 
zur Wachstumsverzögerung. Die Zyanose kann schon in den ersten Monaten, aber auch erst nach 
Jahren auftreten, je nach dem Grad der Lungendurchblutung. Eine Zyanose von Geburt weist auf 
eine fehlende Pulmonalarterie. Bei älteren Kindern ist die Leistungsfähigkeit je nach dem Lungen- 
durchfluß sehr unterschiedlich. Eine operative Korrektur des Truncus ist unmöglich. Bei hochgradig 
vermehrter Lungendurchblutung kommt eventuell ein Banding der Pulmonalis in Betracht (Typ I), 
bei verminderter Lungendurchblutung, aber ausgebildetem Pulmonalgefäßbett (AKG!) eine Shunt- 
operation. Die Mortalität ist bei diesem Eingriff nach Taussig hoch (25%). so daß er nur bei sehr 
starker Drosselung des Lungendurchflusses angezeigt ist. 


Transposition: Die Lebenserwartung hängt davon ab, wieviel venöses Blut in die Lungen gelangt 
(S. 34), dort arterialisiert wird und wieder in den großen Kreislauf fließt. Nach Keith u. M. sterben 
50%, der Fälle in den ersten 4 Wochen, weitere 35% bis zum Ende des 6. Monats, und nur 10%, über- 
leben das 2. Lebensjahr. Todesursache ist in der Hälfte der Fälle eine Herzinsuffizienz, bei 17%, die 
Anoxie, seltener ein Hirnabszeß oder eine venöse Thrombose. Die meisten Säuglinge mit einem offenen 
DB und FO als einziger Querverbindung sterben schon in den ersten Lebenswochen, da beide Öff- 
nungen nicht groß sind und nur einen beschränkten Durchfluß gestatten. Selten besteht ein echter ASD 
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oder ein weiter DB. Etwas besser ist die Prognose bei Kombination mit einem VSD, besonders wenn 
dieser groß ist und die Pulmonalarterie reitet. Diese Kinder erreichen das 2. Lebensjahr. Noch günstiger 
ist die Kombination mit einem VSD und einer PST. Diese Kinder können nach Keith u. M. 2—3 Jahre 
alt werden und, wenn der VSD sehr breit ist oder ein singulärer Ventrikel besteht, sogar ins Schulalter 
kommen. Weniger günstig ist ein großer VSD bis zum singulären Ventrikel ohne PST:; hier kann sehr 
bald eine Herzinsuffizienz eintreten. Ein leicht vermehrter Lungendurchfluß mit guter Durchmischung 
in den Kammern stellt demnach die beste Situation dar. Zur Herzinsuffizienz kommt es meistens zwi- 
schen dem 1. und 4., seltener nach dem 6. Lebensmonat. In der 1. Lebenswoche und nach dem 18. Monat 
ist die Insuffizienz selten, durch eine kombinierte PST kann sie verhindert werden. Kinder, die das 
1. Jahr überleben, zeigen meistens eine geringere Herzvergrößerung und können noch mehrere Jahre 
am Leben bleiben. Die Prognose des Taussig-Bing-Komplexes ist besser, obwohl von Geburt an eine 
Zyanose besteht. 


Eine Zyanose ist nach Keith u. M. bei 87% der Fälle von Geburt oder den ersten 3 Lebenstagen an vorhanden (nur 
einer von 101 Fällen hatte mit 3 Monaten keine Zyanose). Sie nimmt zu, und die O ttigung kann sehr tiefe Werte 
erreichen, besonders bei Belastung. Diagnostisch wesentlich ist die Zyanoseverteilung: Sind die unteren Extremitäten 
weniger zyanotisch als die oberen, so spricht dies bei gleich starken Arterienpulsen an Armen und Beinen für eine 
Unterbrechung des Aortenbogens, eventuell auch für die Kombination TRG + FO + DB. Bewußtseinsverluste kön- 
nen auftreten, doch sind anoxämische Anfälle bei TRG ohne PST selten. Konstant findet man eine Dyspnoe. Eine 
paroxysmale Dyspnoe kommt nur bei Kombination mit schwerer Pulmonalstenose bzw. -atresie vor, wenn sich der 
Ductus Botalli schließt. Die Entwicklung ist immer stark verzögert; bei älteren Kindern bestehen ein Herzbuckel und 
die Zeichen der Hypoxämie. Klinisch läßt sich eine benigne und eine maligne Form unterscheiden (Keith u.M.). 
Zeichen eines malignen Verlaufs sind: starke Zyanose von Geburt an (intaktes Septum!), frühe Dyspnoe, keine Ge- 
wichtszunahme, ein eiförmiges Herz mit progressiver Vergrößerung bis zur Herzinsuffizienz. Die Kinder sterben inner- 
halb des ersten Halbjahres. Bei der benignen Form liegt entweder eine Pulmonalstenose oder ein erhöhter Lungen- 
gefäßwiderstand vor. Hier ist die Zyanose von Geburt an nur leicht bis mittelgradig oder tritt nur beim Schreien und 
Trinken auf. Das Herz ist kleiner und weniger eiförmig, die Herzinsuffizienz seltener. Diese Kinder erreichen u. U. das 
2. Lebensjahrzehnt. Beim Taussig-Bing-Komplex bestehen die gleichen Zeichen wie bei der TRG, die körperliche 
Leistungsfähigkeit ist jedoch besser und der Entwicklungsrückstand nicht so ausgeprägt. 


,; 

Zur hämodynamischen Korrektur einer TRG werden mehrere Operationsmethoden angewandt, die 
alle eine relativ hohe Mortalität haben. Beim geschlossenen Vorgehen nach Baffes (1955) werden die 
rechten Pulmonalvenen in den rechten Vorhof eingepflanzt und ein Graft als Verbindung zwischen 
V.cava caudalis und linkem Vorhof in den Stumpf der durchtrennten Pulmonalvenen inseriert. Die 
Mortalität dieses Eingriffs ist nach Baffes in den letzten Jahren gesunken (8—10%,), betrug aber im 
Gesamtgut bei Kindern über 6 Monaten etwa 25%, unter 6 Monaten 30-35%,. Diese Operation führt 
bei ®/, der Fälle zu einer dramatischen Besserung, besonders wenn die Ausgangssättigung niedrig war. 
Bei einer Sättigung von 70—75% ist der Eingriff nicht indiziert (Baffes), da er den Zustand nicht 
bessern würde. Bei der offenen Korrektur nach Senning (1958) wird durch eine Lageänderung des 
Vorhofseptums eine korrigierte „‚Transposition‘‘ der Vorhöfe hergestellt, so daß das venöse Blut in 
einen Vorhof mit Verbindung zur Mitralis, das arterielle in einen Vorhof mit Verbindung zur Trikus- 
pidalis gelangt. Von Senning und Kirklin wurden mehrere Kinder auf diese Weise mit Erfolg 
operiert. Die Methoden, bei denen Aorta und Pulmonalis umgepflanzt werden, sind sehr schwierig 
(Koronararterien!), in Zukunft vielleicht aussichtsreicher (Idriss u. M.). Das Gros der Säuglinge mit 
TRG ist nur durch einen künstlichen ASD evtl. mit Banding zu retten; dadurch wird das Blut im Her- 
zen besser durchmischt und die Lungen werden geschützt, bis das Kind das Alter für eine hämodyna- 
mische Korrektur erreicht. Beim Taussig-Bing-Komplex empfiehlt Taussig eine Operation nach 
Baffes. Wird die TRG nicht operiert, so sind plötzliche Belastungen zu vermeiden, da bei Druck- 
steigerung im großen Kreislauf weniger arterialisiertes Blut in die Aorta gelangt und der Tod akut ein- 
treten kann. 


Beim singulären Ventrikel besteht die Zyanose entweder von Geburt an oder kurz danach, nur in 
einigen Fällen erst vom 2.—3. Monat an (Keith u. M.). Entspringt die Pulmonalis aus dem gemein- 
samen Ventrikel und ist nicht stenosiert, so kann die Zyanose wegen des vermehrten Lungendurch- 
flusses fehlen. Bei den übrigen anatomischen Varianten ist eine Zyanose stets vorhanden. Wie bei der 
Transposition findet man auch eine Dyspnoe (Lungendurchfluß bei 3/, d. F. vermehrt). Eine paroxys- 
male Dyspnoe kommt nur bei schwerer Pulmonalstenose oder -atresie vor. Der hohe Lungendurchfluß 
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macht die Kinder für pneumonische Erkrankungen sehr anfällig. Wenn der Lungendurchfluß vermehrt 
ist, kann der Zustand unter Umständen 10-20 Jahre stationär bleiben (Taussig). Bei Kombination 
mit einer PST ist eine Blalock-Taussigsche Operation möglich, die Mortalität aber hoch (35%). Eine 
Rekonstruktion des Ventrikelseptums ist schwierig, wenn nicht ausgeschlossen. Eine Anastomose funk- 
tioniert nur, wenn der Druck in der Pulmonalis deutlich niedriger ist als in der Aorta. Bei übermäßigem 
Lungendurchfluß ist eventuell ein Banding notwendig. Der Ursprung beider großen Gefäße aus dem 
rechten Ventrikel bei kombinierter Pulmonalstenose entspricht klinisch einer schweren Tetralogie von 
Fallot. Zyanoseanfälle und Bewußtlosigkeit sind häufig (Taussig). 


Die korrigierte Transposition in Kombination mit anderen Vitien bietet für den operativen Ein- 
griff besondere Probleme. Der Verlauf der rechten Koronararterie erschwert eine Operation. Die In- 
zision der rechts liegenden Spiralmuskelbündel wird schlecht vertragen. Bei Eingriffen am Septum ist 
die besondere Lage des Reizleitungsbündels zu berücksichtigen. Lillehei hat den Zugang vom rechten 
Vorhof versucht. Die mittlere Lebenserwartung beträgt 14 Jahre. Die Klinik entspricht der der kombi- 
nierten Anomalien. 
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Abb. 194. W.T., 3 J., 1752/60 (S). 


Rö: Bds., vorwiegend nach re. vergrößertes, eiförmiges Herz (HLQ = 0,67) (a). Kammerbogen verlängert, gleich- 
mäßig gerundet und kranial bis zum Wirbelsäulenschatten reichend. Tiefe Taille ohne sichtbares Pulmonal- und 
Aortensegment. Gefäßband re. breit: flauer, breiter Cavaschatten und arterieller Gefäßstiel. Stark gerundetes, 
kugeliges Vorhofsegment. LD deutlich vermehrt. SLD (b): Herz nach beiden Seiten verbreitert, beide Bögen aus- 
ladend. Aus der vorderen Bucht steigt ein dichter, scharf begrenzter Gefäßschatten nach oben; Pulmonalfenster 
sehr hell. SRD (nicht abgebildet): Retrokardialraum bis zum Zwerchfell ausgefüllt; li. Kontur reicht bis zur 
Thoraxwand, Herzbucht tief; Gefäßband schmal, steil. D: Vergrößerung beider Ventrikel und des re. Vorhofs; 
breiter, nur leicht dextroponierter arterieller Gefäßstiel; Verdacht auf Hypoplasie der re. Ausflußbahn, LD vermehrt 
bei Zyanose: Diese Befunde weisen auf TAC. Gegen TRG spricht, daß bei vermehrter LD das Pulmonalfenster im 
vorderen Bereich hell und im SLD die vordere Bucht tief ist. 
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Zu Abb. 194 


EKG: EA: ÄQRS -+140°; P breit, in 'V, spitz, hoch, breite negative Nachwelle, PR kurz: P-cardiale; T diskordant. 
BWA: oUP in V, = 0,045”, Diff. oUP V, — V; = +0,000”, R, = 2,7mV, 8, = 1,1mV, ÜZ umgekehrt, 
R, = 0,9 mV, q, vorhanden. D: Vorhofbelastung bds., starke RVH. 


PKG: Einheitlicher, lauter 2. Ton. Lautes Systolieum mit früh- bis mesosystolischem Maximum, leises Diastolicum. 


DD: Röntgenol. Truncusform, EKG und PKG damit vereinbar. Nach PKG auch partieller Truncus (aortopulmo- 
nales Fenster) denkbar, damit aber schwere Zyanose und fehlendes Pulmonalsegment nicht vereinbar (Hb 127%, 
Ery 6,8 Mill.). 


Diagnose: Ausflußbahn des re. Ventrikels und A. pulmonalis nicht katheterisierbar, hypoplastisch oder fehlend. Ven- 
trikelseptumdefekt mit reitendem Truncus. In AKG Versorgung beider Pulmonalarterien über sehr breites Gefäß, das 
einem offenen Ductus Botalli entsprechen könnte. — Truneus arteriosus communis (Typ III, RV 118/0, Aorta 112/ 
46 mm Hg, Hb 127%, Ery 6,8 Mill.). 
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Abb. 195. H. P., 2 J., 56979. 


Rö: Herz stark nach links verbreitert (a), Spitze gesenkt, Kammerbogen berührt die Thoraxwand und verläuft im 
kranialen Teil relativ flach; ausgefüllter Taillenbereich mit hoch nach oben reichendem, prominierendem Pulmonal- 
segment. Links deszendierende Aorta als Randschatten neben der Wirbelsäule sichtbar. Im Ösophagogramm breite 
Aortenimpression links. Flauer, breiter Schatten der V. cava superior rechts; Aorta asc. nicht sichtbar; sehr schmales 
rechtes Vorhofsegment. Lungengefäßzeichnung annähernd normal. Im SRD (d) hat die linke Kontur breiten Kontakt 
mit der Thoraxwand, ist kranial auffallend horizontal und geht fast rechtwinklig in das Gefäßband über. Keine sichere 
Verbindung zwischen Kammer und Pulmonalis. Retrokard ausgefüllt. Ösophagus nicht eingedellt. Im SLD (e) über- 
ragt der linke Bogen die Wirbelsäule extrem bis fast zur Thoraxbegrenzung. Der rechte Bogen verläuft steil und buch- 
tet nicht stärker aus als das Gefäßband. Beide Konturen liegen in einer Senkrechten. Zwischen ihnen liegt nur eine kleine 
Bucht. D: Die sehr schmale rechte Vorhofkontur im p.a. Bild läßt entweder eine starke Rotation des Herzens nach links 
(UZS) oder eine Hypoplasie der rechten Kammer vermuten (Trikuspidalatresie). Wegen starker linksseitiger Aorten- 
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Zu Abb. 195 


impression und annähernd normaler Lungengefäßzeichnung Verdacht auf Truncus. SLD und SRD zeigen ein großes, 
dextroponiertes arterielles Gefäß, aber kein Infundibulum, außerdem eine extreme Rotation im UZS. Rechtsbelastung, 
Truneusform, starke Rotation im UZS. AKG (b, e): Vom hypertrophischen und links ganz randständigen rechten 
Ventrikel aus füllt sich eine große, dextroponierte Aorta zusammen mit einem am gleichen Ort entspringenden Pul- 
monalstamm. Auf dem Seitenbild ist die extreme Linksrotation des vergrößerten rechten Ventrikels zu erkennen; das 
Septum verläuft nach hinten unten, die Herzspitze ist nach hinten verlagert. Über einen hohen Ventrikelseptumdefekt 
füllt ein Rechts-Links-Shunt den linken Ventrikel. Der Truneus ist stark dextroponiert. An seiner Hinterwand ent- 
springt ein kurzer Pulmonalstamm, der sich sofort in 2 Äste gabelt. Beachte den vorderen freien Zwickel. 


EKG: EA: ÄQRS +146°, ÄT diskordant, P zweigipflig, in V, breiter negativer Anteil, P/PR = 2,0 (Vorhofbelastung 
links). BWA: Starke RVH (R, = 2,2 mV, R, = 3mV, $, = 3mV) mit rsR’-Typ/qR-Typ ( Rechtsverspätung, Dila- 
tation/Rotation im UZS), ÜZ nach links verschoben, q erst in V, und V, (Rotation im UZS). Zusätzlich aber auch 
LVH (hohe R-Zacken links präkordial: R, = 3,5 mV). 


PKG: Protomesosystolisches Decrescendo-Geräusch mit frühsystolischem Click. 2. Ton einheitlich mit sofort an- 
schließendem protodiastolischem Geräusch (Klappeninsuffizienzgeräusch ? Diastolisches Einstromgeräusch ?). 


DD: Zyanotisches Vitium mit annähernd normaler Lungendurchblutung, kombinierter Ventrikelhypertrophie und 
linksseitiger Vorhofbelastung. Röntgenologisch am ehesten Truneusform. Hierzu EKG und PKG passend. 


Diagnose: Truncus arteriosus communis (Typ I). 
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Abb. 196. M. T.. 6%/1s J., 58653. 


wand verbreitert. 


Rö: Auf dem p.a. Bild (nicht wiedergegeben, vgl. hierzu AKG a) Herz nach links bis an die Thora: 
Die linke Kontur steigt schräg nach medial und kranial bis zum Wirbelsäulenrand an. Pulmonalsegment nicht diffe- 
zeichnung vermindert; knäuelartiges Gefäß- 


renzierbar. Arcus aortae dexter, hoher Aortenknopf rechts. Lungeng 
konvolut rechts parakardial in Hilusnähe. Im SRD (c) Herz bis zur linken Thoraxbegrenzung verbreitert. Die Kammer- 
kontur ist kranial auffallend flach und geht in einem Winkel in den steilen Gefäßschatten über. Ösophagus leicht nach 
dorsal verlagert. Im SLD (d) überragt ein verlängerter linker Kammerbogen leicht die Wirbelsäule. Der rechte Bogen 
buchtet vermehrt aus. Gefäßband dextro- und anteponiert, dadurch nur flache Bucht. D: Truncus a.c. mit Arcus dexter. 
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Zu Abb. 196 


AKG (a, b): Vom vergrößerten, nach links rotierten rechten Ventrikel 
füllt sich ein dextroponierter Truncus arteriosus communis, der im Des- 
zendens-Bereich pulmonale Gefäße abgibt. Diese bilden im rechten 
Mittelfeld einen arteriovenösen Gefäßknäuel. Beachte im Seitenbild den 
vorderen freien Zwickel (Fehlen der rechtsseitigen Ausflußbahn), die 
starke Dextroposition des Truncus, das im Profil getroffene Septum, 
den großen rechten und linken Ventrikel. 


EKG: EA: ÄQRS +150°, ÄT konkordant, P breit (0,09) und zwei- 
gipflig (Vorhofbelastung links). BWA: Beachte die stark überhöhten R- 
Zacken rechts präkordial (Eichung!) und die Rechtsverspätung. R links 
präkordial ebenfalls überhöht, Vektorschleife breit. ÜZ in V,. q aber in 
V, noch vorhanden. D: Vorhofbelastung links, kombinierte Ventrikel- 
hypertrophie mit vorwiegender Rechtsbelastung, Rotation im UZS. 


PKG: Aorta: Systolo-diastolisches, kontinuierliches Geräusch. Herzspitze: Kontinuierliches Geräusch nur ganz 
schwach registrierbar; einheitlicher, akzentuierter 2. Ton; lauter frühsystolischer Click (Gefäßdehnungston). 


DD: Zyanotisches Vitium mit Arcus ‚„‚aortae“ dexter: läßt auf zusätzlichen hohen Ventrikelseptumdefekt mit Rechts- 
Links-Shunt schließen. Die verminderte Lungendurchblutung ließe an eine Tetralogie denken, doch ist die Herz- 
konfiguration dafür nicht typisch. Die kombinierte Ventrikelhypertrophie im EKG schließt einen Fallot aus. Es 
bleiben Truneus und Transposition zu differenzieren, wobei letztere nach dem schrägrechten Bild unwahrscheinlich ist. 
Auf den schrägen und seitlichen Bildern ist auch ein Pulmonalisoval nicht sicher festzustellen, dagegen finden sich im 
Pulmonalfenster einige rundliche Schatten (orthograd getroffene Bronchialarterien). Auffallend ist die Belastung des 
linken Vorhofs trotz verminderter Lungendurchblutung. was für einen vermehrten pulmonalen Rückstrom spricht. 
Dieser läßt sich durch einen zusätzlichen arteriovenösen Kurzschluß in der rechten Lunge erklären, wofür das pulmo- 
nale Gefäßkonvolut am rechten Hilus und das kontinuierliche Geräusch rechts vom Sternum sprechen. 


Diagnose: Truncus arteriosus communis (Typ IV), mit rechts deszendierender „Aorta‘‘, und arteriovenösem Lungen- 
aneurysma, 
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Abb. 197 
H. S., 18/2 J., 60231. 


Rö: Das Herz füllt nahe- 
zu den ganzen linken 
Thoraxraum aus (a). Das 
Gefäßband iststarknach 
links verbreitertund pro- 
minierend. Rechter Wir- 
belsäulenschatten frei 
von Herz und Gefäß- 
band.Lungengefäßzeich- 
nung rechts stark ver- 
mehrt, links nicht beur- 
teilbar. AKG: Im Dex- 
trogramm (b) Vorder- 
fläche des Herzens ganz 
vom hypertrophischen 
rechten Ventrikel gebil- 
det. Aus diesem ent- 
springt ein breiter Trun- 
cusarteriosuscommunis, 
der unmittelbar oberhalb des Klappenostium auf der linken hinteren Seite ein einziges weites Pulmonalgefäß ab- 
gibt. Dieses biegt nach rechts und versorgt die rechte Lunge. Pulmonaläste stark erweitert. (In der Spätphase bildet 
sich von der rechten Seite her ein deutliches Lävogramm; die linke Lunge füllt sich nie. Auf dem nicht wieder- 
gegebenen Seitenbild Truneus stark anteponiert und über einem hohen Ventrikelseptumdefekt reitend; linker Ven- 
trikel zwar nach dorsal verlagert, aber nicht hypoplastisch). 

EKG: EA: ÄQRS 108°, ÄT konkordant, P zweigipflig, P/PR — 1,6 (normal). BWA: Beachte den breiten negativen 
Anteil der P-Zacke rechts präkordial und das breite P, (Vorhofbelastung links), den IRSB in V, mit R’ von 1 mV, die 
Rotation im UZS (kein q links), das kleine R, (0,5 mV) mit kleiner R/S-Relation in V,. D: RVH + Rechtsdilatation, 
elektrokardiographische Linkshypoplasie. Belastung des linken Vorhofs, Rotation im UZS. 


PKG: Pathologisch einheitlicher 2. Ton, relativ leises, holosystolisches Spindelgeräusch mit frühem Maximum. Kein 
Anhalt für Mitralstenose (die nach dem EKG zu erwarten wäre!). 

DD: Zyanotisches Vitium mit vermehrter Lungendurehblutung, pulmonaler Hypertension (Lungenperipherie hell) 
und anlagemäßiger Linksverlagerung des Herzens. Nach EKG und PKG sind VSD IIIb, DB IH und Truneus möglich, 
nach dem Röntgenbild eine totale falsche Mündung der Lungenvenen oder ein Truneus (sehr breites Gefäßband). Der 
einheitliche 2. Ton und die starke Zyanose sprechen dann mehr für den Truncus. Die Linksverlagerung von Herz und 
Gefäßband legt den Verdacht auf eine linksseitige Lungenaplasie nahe. 


Diagnose (AKG): Truncus arteriosus communis (Typ II) mit linksseitiger Lungenhypoplasie. 
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Abb. 198. H. 8., 3/15 J., 58617. 


Rö: Beiderseits vergrößertes, eiförmiges Herz (HLQ = 0,80) mit gesenkter Spitze (a). Die verlängerte linke Kontur 
reicht weit nach kranial; kurzes und flaches Pulmonalsegment trotz vermehrter Lungengefäßzeichnung. Aortenknopf 
beidseits nicht sichtbar. Weit ausladender, langer rechter Vorhofbogen, darüber relativ breiter, flauer Cava superior- 
Schatten. Im SRD (b) Herz nach vorne und hinten vergrößert; Ösophagus durch vergrößerten linken Vorhof aus- 
gebuchtet. Im Gegensatz zum p.a. Bild ist das Gefäßband abnorm breit, setzt weit ventral an und reicht weit nach 
kranial, was für eine transponierte Aorta spricht. Im SLD (nicht wiedergegeben) Herz auch nach beiden Seiten ver- 
größert; das Gefäßband zieht weit rechts hoch, ist sehr breit und gleichmäßig schattendicht. D: Eiform mit schmalem 
Gefäßband und vermehrter Lungendurehblutung: typisches Transpositions-Herz. 

EKG: EA: ÄQRS + 112°, P auf 0,09” verbreitert, T konkordant. BWA: Starke RVH (R, = 4,4 mV, 8, = 3mV, 
Diff. oUP V,—V,;, = +0,02”), R/S in V,< 1,0 (umgekehrte ÜZ), kein q in V,, dagegen q rechts präkordial. R, mit 
2,0 mV im Normbereich (gute Füllung des linken Ventrikels). D: Starke RVH und Rotation im UZS, Vorhofbelastung 
links, keine elektrokardiographische Linkshypoplasie. 

PKG: Einheitlicher 2. Ton. Leises holosystolisches Geräusch. 

DD: Zyanotisches Vitium mit stark vermehrter Lungengefäßzeichnung und Vergrößerung der rechten Herzkammern 
sowie des linken Vorhofs. Zur Röntgendiagnose einer Transposition passen auch EKG und PKG. Das Geräusch 
und der gut entwickelte linke Ventrikel machen die Kombination mit einem Ventrikelseptumdefekt wahrscheinlich. 


Diagnose: Transposition der großen Gefäße mit Ventrikelseptumdefekt. 
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Single V 


setzt sich kranial in leicht konkave Kontur fort, die bis zum Wirbelsäulenrand zieht. Kein Pulmonalsegment trotz 
stark vermehrter LD. Re. breiter Cava-cranialis-Schatten, in dem ein dichterer paravertebraler Gefäßschatten zu 
erkennen ist. Vorhofsegment verlängert. Re. Hilus durch erweiterte art. Gefäße fast homogen verschattet. AKG 
(Dextrogramm, a, c.): Arcus aortae dexter ventral, A. pulm. dorsal aus großer Ventrikelhöhle entspringend, die kein 
Septum erkennen läßt. 

EKG: EA: ÄQRS +105°, ÄT diskordant; P = 0,09”, angedeutet zweigipflig, in II 0,4 mV (in V, breiter negativer 
Anteil): Vorhofbelastung li. BWA: ÜZ nicht bestimmbar, von V,—V, R/S um 1.0; kein q links: LVH vom Volumen- 
typ (Ro = 3,6 mV, R, + S, = 5,0 mV, bis 2 mV hohe symmetrische T-Wellen links). Zusätzliche RVH (R, = 2,5 mV, 
S: = 3,0 mV, Diff. oUP V,—V,; = +0,01”). 


PKG: Lautes, allfrequentes, bandförmiges holosystolisches Geräusch mit einheitlichem 2. Ton. 


DD: Anomalie mit Zyanose, stark vermehrte LD, im ERG komb. VH, Vorhofbelastung li. Das PKG und der nach dem 
Leerbild anzunehmende Arcus aortae dexter sprechen für hohen VSD, das Fehlen der Pulmonalisprominenz und die 
ausgeprägte LVH bei Zyanose gegen gewöhnlichen VSD IIIb/IIL bzw. DB II. Trikuspidalatresie mit Transposition 
nach EKG auszuschließen. EKG typisch für sing. Ventrikel (gleiche RS-Figur in V,—V,. kein q, komb. VH). Nach 
Rö-Leerbild Kombination mit TRG (häufig!) oder TAC. 


Diagnose: Singulärer Ventrikel mit Transposition der großen Gefäße. 
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Abb. 200 


DIEMBIENEIF f £ aan AR a Arnrinnnnnnr 


Abb. 200. L. 8.,4 J., 66038. 


Rö: Herz beidseits verbreitert (HLQ — 0,62) mit verlängertem, steilem Kammer- und Vorhofbogen. Taille durch ein 
prominierendes Pulmonalsegment ausgefüllt. Darüber ein weit nach kranial reichender Schatten einer linken V. cava 
superior. Gefäßband rechts flau (normaler Cava superior-Schatten). Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. 

EKG: EA: ÄQRS + 112°, P sinistrocardiale, starke ST-Senkung in II und III, ÄT diskordant. BWA: ÜZ nach links 
verlagert, in V,;; R-Zacken von V,, bis V, sehr klein: rS-Typ. Beachte, daß trotz deutlichen Zeichen der LVH (R, = 
3,5 mV, tiefes S rechts präkordial, oUP in V, = 0,045”, Tin V,— V, = 1,0mV) links keine q-Zacken vorhanden sind 
(fehlender Septumreiz wie bei Septuminfarkt ?). Auch rechts präkordial infarktähnliches Bild (gehobene ST-Strecke). 
D: Rechtstyp, LVH, Vorhofbelastung links. Septuminfarkt oder Septumanomalie ? 

PKG: Leises holosystolisches Geräusch. Akzent., einheitlicher 2. Ton. Syst. Click. Protodiastolisches Geräusch. 

DD: Zyanotisches Vitium mit Herzvergrößerung und vermehrter Lungendurchblutung. LVH und Vorhofbelastung 
links, Rechtsabweichung der frontalen QRS-Achse. Das p.a. Bild läßt an Rechtsbelastung denken. Zyanose, vermehrte 
Lungendurehblutung und EKG sprechen für Trikuspidalatresie mit Transposition der großen Gefäße. Isolierte Trans- 
position und Truncus communis nach EKG (fehlende RVH) unwahrscheinlich, ebenso Taussig-Bing-Komplex, der 
nach dem Röntgenbild denkbar wäre. Ein singulärer Ventrikel ist mit der Zyanose, LVH und Lungenplethora ver- 
einbar. Das EKG ist allerdings dafür nicht besonders typisch, abgesehen von den fehlenden g-Zacken. 


Diagnose (autoptisch): Transposition der großen Gefäße mit singulärem Ventrikel. 
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Abb. 201. B.C., 78/15 J., 61563. 


Rö: Beidseits verbreitertes ei- bis achterförmiges 
Herz (HLQ = 0,60) (a). Der stark gerundete 
Kammerbogen setzt sich kranial in eine Kontur 
fort, die bis an die Wirbelsäule reicht. Pulmonal- 
segment nicht differenzierbar. Sehr breites, beid- 
seits prominierendes, rundliches Gefäßband, das 
rechts vom Cava superior-Schatten, links von 
der Aorta desc. gebildet wird. Aorta ascendens- 
Schatten innerhalb des Cavaschattens sichtbar. 
Breite linksseitige Aortenimpression im Öso- 
phagogramm. Lungengefäßzeichnung stark ver- 
mindert. Im SLD (b) überragt der linke Ventrikel 
knapp die Wirbelsäule; Pulmonalfenster sehr 
hell. Der rechte Bogen ist relativ flach, aber weit 
rechts und setzt sich fast ohne Bucht in den steil 
nach oben verlaufenden, dichten Gefäßschatten 
fort. Auf dem Seitenbild (s. Skizze in b, d) 
breiter Kontakt der Herzvorderwand mit dem 
Thorax; im Ösophagogramm tiefe Aortenimpres- 
sion. D: Dasp.a.Bild ähnelt einer ,„„Schneemann“- 
Figur, doch ist die Lungengefäßzeichnung ver- 
mindert. Schräglinkes Bild mit sehr hellem Pul- 
monalfenster läßt an TRG + PST denken. Die 
breite Aortenimpression durch eine große Aorta 
paßt hierzu. Im SLD auch großer linker Ven- 
trikel zu erkennen. AKG: Im Dextrogramm 
(e, d) füllt sich vom hypertrophischen, rand- 
bildenden rechten Ventrikel eine stark erweiterte 
Aorta asc., aber keine A. pulmonalis. Auf dem 
Seitenbild liegt die große Aorta vorne und ent- 
springt aus dem rechten Ventrikel, die kleine 
A. pulmonalis dahinter. Sie füllt sich zusammen 
mit dem linken Ventrikel durch einen Rechts- 
Links-Shunt über einen hohen Ventrikelseptum- 
defekt. Die domförmige Stenose der Pulmonal- 
klappen erklärt ihr geringes Kaliber und die 
große Aorta. Beachte, daß die Pulmonalklappen 
noch systolisch geöffnet, während die Aorten- 
klappen diastolisch zurückgeschlagen sind (Ver- 
längerung der linksventrikulären Systole). 


EKG: EA: ÄQRS + 128°, ÄT diskordant, P car- 
diale, vorwiegend dextrocardiale.. BWA: ÜZ 
nach links verschoben, in V,;-,, oUP in V, = 
0,045” (RVH). Breiter negativer P-Anteil in V, 
(Vorhofbelastung links). q in V,-, vorhanden. Keine Zeichen der LVH linkspräkordial; die tiefeı. S-Zacken in V;_, 
zeigen aber, daß der Hauptvektor in der Horizontalebene nach hinten abweicht. D: Eindeutige RVH (ÄQRS, R 
Typ in V,,—V,, Rechtsverspätung, Rotation im UZS); kombinierte, vorwiegend rechtsseitige Vorhofbelastung; Ver- 
dacht auf kombinierte VH (Hauptvektor nach dorsal). 


PKG: Akzentuierter, einheitlicher 2. Ton (über Aorta und Spitze). Lauter frühsystolischer Click (Aortendehnungston), 
dem ein spätsystolisches, hochfrequentes Geräusch von kleiner Amplitude und spätem Maximum folgt. 


DD: Zyanotisches Vitium mit stark verminderter Lungendurchblutung (Tetralogie, Truneus Typ IV, Trikuspidal- 
abre: Transposition mit Pulmonalstenose, Trilogie). Trilogie wegen der tiefen Herzbucht auszuschließen, Trikus- 
pidalatresie nach EKG unwahrscheinlich, extreme Tetralogie oder stark dextroponierter Truncus arteriosus ecommunis 
nach dem p.a. Bild möglich. Das schräglinke Bild zeigt jedoch eine anteponierte Aorta und ein helles Pulmonalfenster. 
Das leise, den A, nicht überdauernde Geräusch spricht für eine hochgradige Pulmonalstenose mit Septumdefekt. 


Diagnose: Transposition der großen Gefäße mit Ventrikelseptumdefekt und Pulmonalklappenstenose. 
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Zu Abb. 201 
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Abb. 202 
B.C.,27/,9., ZU 
63208. 


Rö: HLQ = 0,62, tiefliegender Spitzenbereich, steiler, auch kranial 
weit nach li. reichender Kammerbogen (a); Taille von dilatierter 
Pulm. ausgefüllt; Aortensegment nicht differenzierbar. Re. breites 
Cava-Band und verlängerter Vorhofbogen. LD zentral stark ver- 
mehrt, peripher vermindert. AKG: Im Dextrogramm (b, e) stark vergrößerter und verlängerter, li. randständiger RV, 
aus dem hoch oben die Aorta entspringt. Li. davon weniger dichter Pulmonalisschatten. Isthmusstenose. Auf dem 
Seitenbild (e) entspringt die Aorta ganz vorne aus dem RV, Septum im Profil getroffen. Über einen hohen VSD füllen 
sich gleichzeitig der vergrößerte LV und eine transponierte breite A. pulm. Isthmusverengung mit offenem DB, durch 
den ein Li-Re-Shunt fließt (Verdünnungsphänomen in der Aorta desc.). Beachte, daß auf dem a.p. Bild trotz der TRG 
die Pulmonalis li. von der Aorta sichtbar ist, da sie ein großes Kaliber hat. 

EKG: EA: ÄQRS +114°, P verbreitert (0,10), P/PR (Vorhofbelastung li.), ST in II und III gesenkt, T dis- 
kordant. BWA: oUP in V, = 0,04”, Diff. oUP V,—V,; = + 0,012”. Trotz hohem R, von 2,7 mV fehlt linkspräkordiale 
q-Zacke, R/S in V, < 1,0 und $, nicht tief. QRS-Schleife verläuft im UZS. ÜZ umgekehrt. D: Druckbelastung rechts, 
Volumenbelastung links, Rotation im UZS. 


PKG: Laute Töne, 2. Ton einheitlich. Leises Systolicum. 
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Klinisch: Mittelstarke Zyanose, an oberer Körperhälfte stärker als an unterer. Keine Pulsdifferenz. 

DD: Zyanotisches Vitium mit vermehrter LD, pulmonaler Hypertension, im EKG Druckbelastung re. und Volumen- 
belastung li: TAC oder TRG. PKG mit beidem vereinbar. Die außergewöhnliche Zyanoseverteilung läßt an präduktale 
ISTA mit offenem DB und TRG denken. 

Diagnose: Transposition der großen Gefäße mit Ventrikelseptumdefekt, präduktaler ISTA und offenem DB. 


Zu Abb. 202 Zu Abb. 203 


Abb. 203. W.B., 14 Tage, 59705. 
Rö: 


Herz bds. verbreitert, HLQ = 0,66, Kammerbogen stark gerundet. bis zur Thoraxwand reichend (a); Taille aus- 
lt, unscharf begrenzt; LD stark vermehrt. Im SLD (b) Herz in der Tiefe vergrößert. Re. Bogen reicht weit nach 
re., Gefäßband auffallend dicht, dextro- oder anteponiert. Ösophagus unauffällig. 

EKG: EA: ÄQRS +104°, T diskordant. BWA: RVH + LV-Hypoplasie, P-sinistrocardiale. 


PKG: Einheitlicher 2. Ton. Leises protomesosystolisches Geräusch, Diastole rein. 


DD: Zyanotischer Säugling mit großem Herz, vermehrter LD und Verdacht auf dextro- oder transponierte Aorta bzw. 
Truncus. Fallot-Gruppe wegen vermehrter LD und großen Herzens ausgeschlossen. Vorhofbelastung li. mit „LV- 
Hypoplasie“ und RVH im EKG nicht mit Truncus vereinbar, nur mit TRG + ASD. Auch Einengung (Hypoplasie/ 
Atresie) zwischen Mitralis und Aortenbogen mit offenem DB wäre möglich. 

Diagnose (autoptisch, Exitus am 15. Tag): Transposition der großen Gefäße mit offenem Ductus Botalli und Foramen 
ovale. 
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Abb. 204. M.B., 1 Tag — 
3 Wochen — 9 Wochen, 
58310. 

Rö: Mit 1 Tag (a): Herz- 
größe noch normal (HLQ = 
0,60), Taille ausgefüllt, 
Lungengefäßzeichnung ver- 
mehrt. Mit 3 Wochen (b): 
Beidseits, vorwiegend nach 
rechts vergrößertes Herz 
(HLQ = 0,70), Gefäßstiel 
auffallend schmal, Lungen- 
gefäßzeichnung stark ver- 
mehrt. Mit 9 Wochen (ce): 
Extreme Herzverbreiterung 
nach rechts (HLQ = 0,83), 
Gefäßstiel kaum erkennbar, 

Lungengefäßzeichnung 
klecksig. 


EKG (2 Mon.): EA: ÄQRS +170°, P dextrocardiale. BWA: 
RVH + LV-Hypoplasie, Rotation im UZS. 

PKG: 2. Ton pathologisch einheitlich. Leises holosystolisches Zu Abb. 205 — 
Geräusch. 


DD Zyanotisches Vitium mit vermehrter LD, schmalem Gefäßband und zunehmender Herzvergrößerung, besonders 
des rechten Ventrikels: Abflußbehinderung + starke Rechtsbelastung: Stark dextroponierter Truneus, Transposition. 


Diagnose (autoptisch, Exitus mit 10 Wo.): Transposition d. g. G. mit schlitzförmigem ASD. Rechtsinsuffizienz. 
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Abb. 205. B. S., 2/15 J.. 56809. 


Rö: Linksverbreitertes Herz (HLQ = 0,55) mit tiefliegender itze (a); Taillenbereich breit durch prominentes 
Pulmonalsegment. Breites Gefäßband, Aorta asc. rechts vorspringend. Im Ösophagogramm (nicht wiedergegeben) 
Aortenimpression an üblicher Stelle. Lungengefäßzeichnung stark vermehrt. Auf dem Seitenbild (b) Tiefendimension 
vergrößert; enger, spitzwinkliger Retrokardialraum; breiter Kontakt mit dem vorderen Thorax; Gefäßband weit nach 
vorne reichend, nicht sehr dicht. AKG: Im a.p. Dextrogramm (c) vergrößerter, links randbildender RV, aus dem sich 
beide großen Gefäße füllen. Pulmonalis stark erweitert, Aorta asc. dextroponiert. Auf dem Seitenbild (d) liegt die 
Aorta ganz vorne und entspringt aus dem RV; die stark erweiterte A. pulm. reitet breit über einem hohen VSD und 
überlappt sich dadurch teilweise mit der Aorta (Sinistroposition der Pulmonalis). 

EKG: EA: ÄQRS +112°, spät + 210°, P cardiale. BWA: RVH + LV-Hypoplasie. ÜZ umgekehrt, kein q. 

PKG (nicht wiedergegeben): Akzentuierter, einheitlicher 2. Ton. Leises protomesosystolisches Geräusch über Erb. 
DD: Zyanotisches Vitium mit stark vermehrter LD, Kardiomegalie. breitem Gefäßband und P cardiale sowie Rechts- 
typ im EKG. Das Seitenbild spricht für Transposition, weniger für einen dextroponierten Truncus. Die im p.a. Bild 
prominente Pulmonalis läßt an eine Sinistroposition, die rechts vorspringende Aorta ase. an eine Dextroposition 
denken, das p.a. und seitlich breite Gefäßband an einen Taussig-Bing-Komplex. Tetralogie, Transposition mit Pul- 
monalstenose oder Trikuspidalatresie nach Rö., EKG und PKG nicht möglich. 


Diagnose: Taussig-Bing-Komplex (vorn komplett transponierte Aorta, hinten über dem Ventrikelseptumdefekt 
reitende A. pulmonalis). 
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Abb. 206. B.8.,4J., 1054/62 (8). 


Rö: Herz normal breit, Spitze gesenkt, Taille flach (a); obere linke Kontur auffallend geradlinig und weit nach kranial 
ziehend, Pulmonalsegment nicht differenzierbar; oberer rechter Wirbelsäulenrand frei, darunter Vorhofsegment mit 
prominentem kranialem Anteil (li. Vorhof). LD bis zur Peripherie deutlich vermehrt. SRD (ce): Herz verbreitert, 
erreicht die vordere Thoraxwand; nach hinten springt der vergrößerte linke Vorhof vor. Einheitliche Aorten-Ventrikel- 
achse durch weit vorne und flach ansteigende Aorta ascendens. SLD (d): Linker Vorhof-Kammerbogen lädt vermehrt 
nach hinten aus, Aorta asc. entspringt weit vorne aus dem Herzen und steigt flach nach hinten hoch. Vordere Bucht 
fast aufgehoben. D: Azyanotisches Vitium. Trotz vermehrter LD und erhaltener Taille kein Pulmonalsegment sichtbar. 
Die im SLD und SRD weit vorne aufsteigende Aorta könnte mit einer starken Linksrotation des Herzens erklärt 
werden; diese müßte aber im SRD/frontal zu einer deutlichen Pulmonalisprominenz und im SLD zu einer stärkeren 
Überlagerung der WS durch den li. Ventrikel führen. Alle Befunde passen zu VSD mit korrigierter TRG. AKG*: Dex- 
trogramm (b, e): RV nicht vergrößert, Septum nach rechts verlagert, fast senkrecht zur Frontalebene stehend. Rechte 
Septumwand nur schwach trabekularisiert. Re. Ausflußtrakt und Pulmonalstamm nach rechts in die Mitte des WS- 
Schattens, nach dem Seitenbilde auch abnorm nach dorsal verlagert. Pulmonalstenose sichtbar. Laevogramm (f): 
Stark trabekularisierter, vergrößerter LV; Aortenwurzel nach links verlagert; Aorta asc. bildet die linke obere Kontur; 
Arcus sinister, nach rechts offen. Großer li. Vorhof. 


* In Zusammenarbeit mit Dr. med. Stoll (Med. Klinik Prof. Dr. K.A. Bock und Röntgeninstitut Dr. Zanker, Ulm). 


Korrigierte Transposition der großen Gefäße 363 


EKG: EA: ÄQRS anfangs links-, spät rechtstypisch, 
breite Vektorschleife im UZ$. ÄT diskordant. P-sinistro- 
cardiale. BWA: R, = 2,5 mV, S, = 4,0 mV (LVH). Rota- 
tion eher im UZS (UZ V,—V,, Q fehlt). T,—T, positiv, 


spitzsymmetrisch in V,—V,, abgeflacht in V,. Zusätzliche 
RVH (Rechtstyp, oUP,—oUP, = 0, positives T,)? 
D: Linksseitige Volumenbelastung ohne linkspräkordiales 
Q. positives T in V,—V, und frontaler Vektorschleifen- 
verlauf verdächtig auf korrigierte TRG. 


PKG: Holosyst. Crescendo-Deerescendogeräusch mit eher 
spätsystolischem Max., den 2. Ton einschließend (im 2. 
ICR re. Papierdrachenform). Über Spitze mesodiastol. 
Geräusch, wahrscheinlich 3. und 4. Ton. 


DD: Vitium mit Li-Re-Shunt und linksseitiger, evtl. komb. 
Belastung. Nach PKG sicherer VSD mit großem Shunt, 


Zu Abb. 206 
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nach Geräuschform über der Basis Verdacht auf zusätzliche PST. Fehlende Pulmonalisprominenz trotz deutlich ver- 
mehrter LD und weit ventral entspringende Aorta weisen wie das EKG auf eine korrigierte TRG + VSD. 

Diagnose: Korrigierte Transposition mit VSD und PST (Aorta via VSD katheterisiert, nicht dagegen Pulmonalis. 
Druckangleichung beider Ventrikel, RV 67, LV 94, Aorta 96%, O,-Sättigung). 


Abb. 207. K.T., 6°/;» J., 1175/62 (H)*. 

Rö: Schmales Herz mit breitem Gefäßband (a). Die linke Kontur besteht aus einem leicht konvexen Kammerbogen, 
der sich nach oben fast geradlinig in einen zweiten, ebenfalls leicht konvexen, bis zum Sternoklavikulargelenk reichen- 
den Bogen fortsetzt. Rechts flacher Vorhofbogen und V. cava-cranialis-Schatten. Lungendurchblutung zentral normal, 
peripher eher vermindert. Im SRD (b) reicht die linke Kontur bis nahe an die Thoraxwand und zieht fast gerad- 
linig und steil nach oben. Eine vordere Bucht fehlt, Gefäßschatten sogar etwas prominent. Gefäßband breit, 
homogen. Retrokard frei. Im SLD (e, relativ wenig gedreht) Herz schmal; Aorta asc. entspringt ganz vorne; Übergang 
in den Bogen. und die Aorta dese. gut sichtbar. Kein Pulmonalfenster. 

DD: Zyanotisches Vitium. Gefäßbandschatten in den verschiedenen Projektionen spricht für eine weit links und 
vorne entspringende Aorta. Frontalbild typisch für korrigierte Transposition, besonders auch für einen singulären 
Ventrikel mit rudimentärer Ausflußkammer und TRG. Für echte TRG mit verminderter Lungendurehblutung ist das 
Herz zu klein und fehlen eine tiefe Taille und die fallotähnliche Konfiguration. Taussig-Bing-Komplex auszu- 
schließen, weil frontal die linke obere Kontur einheitlich und ein Pulmonalsegment nicht zu differenzieren ist, im SRD 
und SLD die Aorta ganz vorne entspringt und zudem die Lungendurchblutung vermindert ist. 

Diagnose (Herzkatheterismus und AKG): Singulärer Ventrikel mit rudimentärer Ausflußkammer + Transposition der 
großen Gefäße + Pulmonalstenose (SV 93/0, Aorta 85/42 mm Hg. O,-Sättigung SV 78, Aorta 73, rechter Vorhof 67%). 


* Wir verdanken die Überlassung dieses Falles Herın Dr. D. Wolf, Universitäts-Kinderklinik Heidelberg (Prof. Dr. 
med. Bamberger). 
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D. Lageanomalien des Herzens 


Eine Lageanomalie des Herzens kann vermutet werden, wenn der Spitzenstoß und die größte Intensität 
der Herztöne oder allfälliger Geräusche über dem rechten unteren Hemithorax wahrgenommen werden. 
Darauf hinweisen können ferner Deformitäten des Thoraxskelettes, ein abnormer Lungenauskultations- 
oder Perkussionsbefund sowie ein Palpationsbefund, der auf einen Situs inversus der Baucheingeweide 
deutet. Bei der Dextrokardie liegen die Ventrikel, d.h. die Hauptmasse des Herzens, zum größten 
Teil in der rechten Thoraxhälfte, bei der Mesokardie etwa zu gleichen Teilen im rechten und linken 
Hemithorax. Von einer Laevokardie spricht man, wenn trotz abdominellem Situs inversus das Herz 
an üblicher Stelle, also links liegt. Die Lageanomalien des Herzens lassen sich wie folgt einteilen: 


1. Dextrokardien: 
a) Spiegelbilddextrokardie bei Situs viscerum inversus totalis, 
b) Dextroversio (= Dextrotorsio) cordis ohne oder mit partiellem Situs inversus abdominalis. Mesoversio (Meso- 
kardie) als leichter Grad. 
c) Dextropositio cordis bei pulmonalen oder abdominalen Erkrankungen (erworben oder angeboren). 


2. Laevokardien: 


a) Situs solitus des Herzens bei Situs inversus abdominalis, 
b) Laevoversio (= Laevotorsio) bei Situs viscerum inversus totalis, 
ce) Laevopositio cordis bei Situs viscerum inversus totalis. 


Zur Beschreibung eines pathologischen Herzsitus bezeichnet man die Herzhöhlen nach hämodynamischen Gesichts- 
punkten als arterielle oder venöse und fügt die tatsächliche Lage hinzu, z. B. die „‚venöse, vorne und links gelegene 
Kammer“. Bezeichnungen wie die „rechte Kammer“ sind unklar, da darunter die rechts gelegene oder, analog zum 
normalen Sprachgebrauch, die venöse Kammer gemeint sein kann. Ausgangspunkt ist derjenige Vorhof, in den die 
großen Körpervenen münden; er wird als venös definiert. Entsprechend ist die mit ihm kommunizierende Kammer 
die venöse, und zwar unabhängig davon, wie ihre Struktur (Form, Trabekularisierung, Klappen, Ausflußtrakt) ist 
und ob aus ihr die A. pulmonalis oder die Aorta entspringt. 


1. Dextrokardien 


Spiegelbilddextrokardie 


Bei der Spiegelbilddextrokardie sind sowohl die thorakalen wie die abdominalen Organe seitenverkehrt 
zum Normalsitus angelegt (Situs viscerum inversus totalis). Ein isolierter thorakaler Situs inversus 
bei normalem abdominalem Situs wurde bis heute noch nicht sicher beobachtet. Die spiegelbildliche 
Anordnung der Herzhöhlen ohne kardiale Anomalie ist durchaus möglich, die Kombination mit 
Vitien aber häufiger als bei normalen Situsverhältnissen. Auf rund 10000 Einwohner rechnet man mit 
einem Situs inversus totalis; bei etwa 5%, dieser Fälle liegt ein kardiales Vitium vor. Die zyanotischen 
Herzfehler sind dabei etwa 4mal häufiger als die azyanotischen und meistens komplexer Natur. Man 
findet vor allem einen Truncus a.c., eine Transposition oder einen Canalis avc. Es kommen auch Tetra- 
logien vor (Arcilla u. M.). 


Röntgenbild 


Bei der Spiegelbilddextrokardie liegen die venösen Strombahnen vorne und mehr nach links, die 
arteriellen hinten und mehr nach rechts (Abb. 208). Die Seitenrelationen sind demnach vertauscht: 
die anterioposterioren Lageverhältnisse entsprechen dem Normalsitus. Die V. cava caudalis und cra- 
nialis verlaufen links der Wirbelsäule. Die Aorta entspringt etwas medial und hinter der A. pulmonalis 
und aszendiert gewöhnlich nach links vor dem linken Hauptbronchus: der Bogen geht dann nach 
rechts über den rechten Hauptbronchus in die am rechten Wirbelsäulenrand deszendierende Aorta 
über. Die Schlinge ist nach rechts offen. Das rechte Zwerchfell steht tiefer als das linke; die Magenblase 
liegt unter der rechten Zwerchfellkuppe, die Leber unter der linken. Das d.v. Bild stellt demnach das 
Spiegelbild des Normalsitus dar. Wird es seitenverkehrt betrachtet, so resultiert die gewohnte Herz- 
silhouette. Betrachtet man die schrägrechte Aufnahme seitenverkehrt, so entspricht das Bild dem 
gewohnten schräglinken und umgekehrt. Liegt ein Vitium vor, so formt sich die Herzsilhouette wie beim 
Normalsitus um (S. 35ff.). 
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Elektrokardiogramm 


Die spiegelbildliche Symmetrie zum Normalsitus mit einer Sagittalebene als Symmetrieachse erklärt 
auch das typische EKG. In den Extremitätenableitungen bildet die 90°-Achse (aVF) die Sym- 
metrieachse, d.h. die Ausschläge in aVF sind gegenüber dem Normalsitus unverändert. Symmetrisch 
zu dieser Achse liegen die Ableitungen aVR und aVL sowie II und III. Demnach entsprechen die Aus- 
schläge in III denen der Ableitung II des Normalsitus, die Ausschläge in aVR denen in aVL und um- 
gekehrt. Da die Ableitung I senkrecht zur Symmetrieachse steht, wobei links von ihr die positive und 
rechts die negative Richtung liegt, werden die positiven Ausschläge des Normalsitus (P, R, T) in Ab- 
leitung I bei der Spiegelbilddextrokardie negativ (negatives P, S, negatives T). Vertauscht man die 
Kabel der EA II und III, so ergibt sich bei der Spiegelbilddextrokardie das EKG eines Normalsitus. 
Charakteristisch für die Spiegelbilddextrokardie ist in erster Linie das negative P in Abl. I, das nach 
Korth u.M. auch bei einem gleichzeitigen Vitium stets negativ bleibt (s. unten), während die In- 
version des Kammerteils in I bei einer Hypertrophie der Ventrikel evtl. verwischt wird. Bei einer 
Hypertrophie des arteriellen, mehr rechts gelegenen Ventrikels ähnelt der Kammerkomplex in I dem 
Bilde einer RVH des Normalsitus (tiefes S mit positivem T, sog. pathologischer Rechtstyp). Bei einer 
Hypertrophie des venösen, mehr links gelegenen Ventrikels ist der Kammerkomplex in I—-IIl dem 
Bilde einer LVH des Normalsitus ähnlich (in I hohes R mit negativem T, sog. pathologischer Links- 
typ). In den Brustwandableitungen ist die Symmetrieachse zwischen den Ableitungen V, und V, 
zu denken. Deshalb entsprechen bei der Spiegelbilddextrokardie V, dem V,, V,,—V;, den Ableitungen 
V;—V, des Normalsitus und umgekehrt. Die Vektorschleife dreht naturgemäß ebenfalls in umgekehrter 
Richtung. Unter diesen Voraussetzungen fällt die Beurteilung der BWA nicht schwer. 

Das Verhalten der P-Zacke ist differentialdiagnostisch besonders wichtig. Uneingeschränkt gilt, daß beim normal 
gebauten Spiegelbildherzen Pj immer negativ ist, da die Vorhoferregung entsprechend der inversen Lage der Vorhöfe 
von links nach rechts wandert. Ein negatives Pj kommt jedoch auch unter anderen Bedingungen vor, so nach Keith 
u. M. beim Normalsitus im Falle eines AV-Knotenrhythmus (nach Korth u.M. führt dies allerdings nur zu einem 
negativen P in II und III, nicht in TI), ferner bei Laevokardie (mit oder ohne Vorhofinversion) und, wenn auch selten, 
bei der Dextroversio cordis (S. 369). Andererseits schließt ein positives Pj eine durch ein Vitium komplizierte Spiegel- 
bilddextrokardie entgegen der Auffassung von Korth u.M. nicht aus: Rund ein Drittel der Fälle von Keith u. M. 
zeigten eine andere P-Form als erwartet (positives P in I—III, P in I positiv, in II und III negativ, negatives P in 
I—III). Ohne besondere Bedeutung ist bei einem negativen Pj ein zusätzlich negatives Pjj; es entspricht einem iso- 
liert negativen Pjır bei Normallage des Herzens und kommt bei kongenitalen Vitien relativ häufig vor. Keith beob- 
achtete auch bei 3 von 4 Spiegelbilddextrokardien mit positivem Pj vorübergehend ein negatives Pj (Übergang eines 
Koronarsinusrhythmus in Normalrhythmus ?). Nach Mirowski u. M. kommt als Ursache eines positiven Pj trotz 
sicherer Spiegelbilddextrokardie außer einem nodalen Rhythmus oder Koronarsinusrhythmus in erster Linie eine ekto- 
pische Reizbildung in den tieferen Abschnitten des arteriellen Vorhofs in Betracht. In den BWA ist diese „links- 
atriale‘“‘ Reizbildung bei Spiegelbilddextrokardie in V, (bzw. bei normalem Situs in V,) an einer charakteristischen 
zweigipflig positiven P-Welle erkennbar: einer initialen flachen Zacke (vom arteriellen Vorhof) folgt eine hohe, spitz- 
gipflige Zacke (dem venösen Vorhof entsprechend). Diese zweite Zacke ist um so mehr überhöht, je stärker der venöse 
Vorhof überlastet ist. Auch eine im Verhältnis zum Lebensalter und der Frequenz verkürzte AV-Zeit weist auf eine 
ektopische Reizbildung hin. 


Dextroversio cordis 


Bei dieser Form der Dextrokardie liegt im Gegensatz zur Spiegelbilddextrokardie die venöse Strom- 
bahn hinten und rechts, die arterielle mehr vorne und links (Abb. 208). Die Seitenbeziehungen der 
einzelnen Herzhöhlen zueinander sind demnach die gleichen wie beim Normalsitus, die anterioposte- 
rioren Relationen aber vertauscht. Damit diese Lagebeziehungen zustande kommen, müßte ein normal 
liegendes Herz wie ein Pendel mit der Spitze um ca. 90—120° nach rechts schwingen (Rotation um eine 
Sagittalachse auf Höhe der Vorhöfe) und gleichzeitig um seine Längsachse eine Rotationsbewegung 
von ca. 90° im Gegenuhrzeigersinn ausführen (S. 36). Durch die Pendelbewegung würden die Ventrikel 
nach rechts verlagert und durch die Rotationsbewegung um die Längsachse die arterielle Kammer 
mehr nach vorne, die venöse nach hinten gedreht. Daß die Dextroversio cordis auf einer weit schwereren 
Störung beruht als die Spiegelbilddextrokardie, geht daraus hervor, daß mit ihr fast immer (in 98%) 
ein Vitium vergesellschaftet ist. 

Embryologisch entsteht diese Situsanomalie durch einen Entwicklungsstillstand zu einem Zeitpunkt, in dem die 


Ventrikelschlinge des embryonalen Herzschlauches noch rechts liegt (Grant). Die Bezeichnungen Dextroversio und 
Dextrotorsio (Zdansky) sind deshalb nicht ganz zutreffend. Bleibt die physiologische Wanderung der Ventrikel- 
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Normal Spregelbild "Mesoversio" Dexfroversio 


Abb. 208. Schematische Darstellung der Dextrokardien. Beachte die topographische Anordnung der Herzhöhlen 
im Thorax, die Auswirkungen auf die Form der Herzsilhouette und die Extremitätenableitungen des Elektrokardio- 
gramms (ausgehend von einem Mitteltyp ohne Vitium). Arterielle Herzhöhlen schraffiert. Für die Mesoversio wurden 
normale Gefäßursprünge eingezeichnet, für die Dextroversio die Situation mit Bulbusinversion und links aszendieren- 
der Aorta. (Modifiziert nach Grant.) 


schlinge nach links aus, so entwickeln sich die Ventrikel in den rechten Hemithorax und führen zur Dextrokardie. 
Wendet sich die Schlinge noch teilweise nach links, so resultiert mehr eine Mesokardie (Mesoversio). Für diese 
graduell leichtere Störung ist typisch, daß das Herzseptum annähernd in der Mediansagittalebene steht, beide Ven- 
trikel also Seite an Seite liegen (vgl. Abb. 208, 209). Das Septum interventrieulare macht offenbar erst im Laufe der 
terminalen Verlagerung der Ventrikelschleife nach links eine Rotation von ca. 90° im UZS um seine Längsachse und 
bringt dadurch die Ventrikel in die für den Normalsitus gewohnte anterioposteriore Lage (RV mehr vorne, LV mehr 
hinten). Die angenommene Entwicklungshemmung der Ventrikelschleife erklärt auch, daß die Lage der Vorhöfe inner- 
halb des Thorax nicht wesentlich vom Normalen abweicht. Gleichzeitig gestört ist aber meistens die Septierung des 
primitiven Herzgefäßschlauches. Dies erklärt die Häufigkeit bilokulärer und trilokulärer Herzen, eines Truncus oder 
einer Transposition bei dieser Form der Dextrokardie. Auffallend ist, daß etwa ein Viertel der Fälle auch eine abdo- 
minelle Heterotaxie zeigt, die aber von der bei Situs inversus totalis zu beobachtenden wesentlich verschieden ist. 
Während bei letzterem die abdominellen Organe lageverkehrt, aber normal gebaut sind, sind sie im Verein mit einer 
Dextroversio cordis meist nur teilweise nach rechts verlagert und oft primitiv und abnorm symmetrisch strukturiert 
(z. B. mittelständiger Magen, mittelständige und symmetrisch-bilobäre Leber). Ferner fehlt bei etwa einem Siebtel der 
Fälle die Milz. In der Literatur über Milzagenesie werden bei etwa 50% der Fälle eine gleichzeitige Dextroversio cordis 
(nur ganz selten eine Spiegelbilddextrokardie) und bei 90% Herzmißbildungen vom oben erwähnten cono-truncalen 
Typ beschrieben. Die Dextroversio cordis gehört deshalb vielleicht zu einem größeren Syndrom einer frühembryonalen 
Entwieklungshemmung, nach Ayres u. M. in der 6. Embryonalwoche, zu einem Zeitpunkt also, in dem sich die Asym- 
metrie der inneren Organe auszubilden und das Herz und das primitive Gefäßrohr sich zu septieren beginnen, die 
Ventrikelschleife noch rechts liegt und die Milzknospe sich entwickelt. Die einzelnen Organe können dabei in verschie- 
denem Ausmaß betroffen oder ganz verschont werden (Grant). 


Röntgenbild 


Das Röntgenbild wird im wesentlichen durch den Grad der Dextroversio und die Art des assozüerten 
Vitiums bestimmt. Da die Herzsilhouette nie zu der eines entsprechenden Vitiums im Normalsitus 
spiegelbildlich sein kann, sind Analogieschlüsse nicht möglich. Auf dem Frontalbild liegt die Haupt- 
masse des Herzens rechts. Das rechte Zwerchfell steht tiefer, obwohl die Leber unter ihm und die 
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Magenblase links liegt. Bei leichter Dextroversio (— Mesoversio), die zur Mesokardie führt, können die 
Zwerchfellkuppeln auch gleich hoch stehen: dies deutet darauf, daß die Herzspitze annähernd in der 
Körpermittellinie liegt. Eine mehr nach der Mitte zu gelegene Magenblase oder ein vergrößerter linker 
Leberlappen weisen bereits auf dem Leerbild auf eine abdominelle Heterotaxie (s. oben). Eine links 
gelegene Magenblase schließt eine teilweise Situsanomalie der Baucheingeweide nicht aus; hierzu ist 
vielmehr eine vollständige Magendarmpassage erforderlich, bei der vor allem auch auf die Lageverhält- 
nisse der Ileocoecalregion geachtet werden sollte. Stets suche man im peripheren Blutbild nach den Zei- 
chen einer Milzagenesie (Howell-Jolly-Körperchen, Willi u. M.), die im Sinne einer Dextroversio 
cordis und gegen eine Spiegelbilddextrokardie sprechen. 


Der arterielle Vorhof liegt etwa an der gleichen Stelle wie beim Normalsitus und ragt damit para- 
vertebral in den linken Hemithorax. Seine Kontur wird um so mehr randbildend und fällt um so steiler 
ab, je stärker der arterielle Ventrikel, d.h. das Herz, nach vorne und rechts gedreht ist. Voraussetzung 
ist allerdings, daß die arterielle Kammer durch das Vitium nicht abnorm vergrößert ist. Meist findet 
man in der Mitte oder im unteren Drittel der linken Kontur eine flache Kerbe, die der Vorhof-Kammer- 
grenze entspricht (Zdansky). Bei sehr starker Dextroversio und bei Vergrößerung des arteriellen Vor- 
hofs kann letzterer den ganzen linken Herzrand bilden (Abb. 210). Bei der Durchleuchtung oder im 
Kymogramm läßt sich der Vorhof- und Kammerabschnitt auf Grund der Pulsationen differenzieren. 
Die rechte Kontur ist im Gegensatz zur linken stärker konvex bis bauchig und ragt je nach Verlagerung 
der Ventrikelmassen mehr oder weniger stark in den rechten Hemithorax. Eine eigentliche Herzspitze 
ist häufig nicht abzugrenzen, da sie ganz entrundet und relativ stark nach vorne gedreht ist. Im oberen 
Drittel des rechten Bogens findet sich häufig an Stelle der Vorhof-Kammergrenze eine flache Kerbe 
(Abb. 211). Der venöse Vorhof wird von vorne größtenteils durch die venöse Kammer überdeckt und 
ist deshalb nur im kranialen Bereich randbildend. Bei stärkerer Dextroversio aber wird der venöse 
Ventrikel vom arteriellen gehoben und etwas nach hinten gedreht. Auch der venöse Vorhof wird an- 
gehoben: sein oberer Rand grenzt sich an der flacheren rechten Herzkontur besser ab und reicht weit 
nach kranial. Bei der Mesoversio steht das Herzseptum annähernd in der Sagittalebene, so daß die 
arteriellen und venösen Herzhöhlen nebeneinander, die ersteren links, die letzteren rechts angeordnet 
sind. Die Ventrikel liegen dabei vorne und überdecken im d.v. Bild weitgehend die dahinter und nur 
wenig höher gelegenen Vorhöfe. Das d.v. Bild ähnelt demnach einer normalen schräglinken Ansicht 
(Abb. 2a). 

Die Form des Gefäßbandes hängt davon ab, ob die großen Gefäße normal entspringen, wie ihre 
Größenrelation ist und ob ein Arcus aortae dexter oder sinister bzw. eine Transposition (bei Inversion 
der Kammern evtl. korrigierte TRG) vorliegt. Durch die Dextroversio wird der Conus pulmonalis nach 
rechts verlagert, so daß die A. pulmonalis aus der Herztaille verschwindet (Abb. 208). Letztere wird 
nur noch von der Aorta descendens und dem linken Vorhof umschlossen und ist sehr flach (Zdansky). 
Der Aortenursprung liegt hinter und links vom Pulmonalisursprung und fällt in den Herzschatten. 
Die Aortenschlinge ist weit nach links geöffnet (Abb. 11b), weshalb die rechts aszendierende Aorta im 
oberen Mediastinum randbildend werden kann. Der Aortenknopf liegt an gewohnter Stelle links. Am 
rechten Mediastinalrand achte man auf einen Cavaschatten, der für eine Dextroversio spricht (Mündung 
der Körpervenen in den rechts gelegenen Vorhof!) und bei einer Spiegelbilddextrokardie fehlt (die 
links paravertebral angelegten Körpervenen münden in den links gelegenen Vorhof). Umgekehrt 
beweist aber ein linksseitiger Cava-cranialis-Schatten nicht die Spiegelbilddextrokardie, da bei der 
Dextroversio bilaterale Venenanlagen häufig sind (primitive Symmetrie!). Die Schlagadern können 
aber auch gegeneinander versetzt sein: Die Aorta entspringt dann links und vor der A. pulmonalis, 
aber immer noch aus dem arteriellen Ventrikel (Abb. 208). Es handelt sich dabei wohl um eine korri- 
gierte Transposition (Bulbusinversion, S. 331) bei Inversion der Kammern. Nach Arcilla u.M. 
entspräche diese Anordnung jedoch einem normalen Gefäßursprung bei Dextroversio, bedingt durch 
den Wechsel der anterioposterioren Lagebeziehungen der Ventrikel. Eine Kammerinversion ist weder 
auf dem Leerbild noch im EKG (s. später), sondern nur angiokardiographisch oder pathologisch- 
anatomisch zu erkennen. Eine korrigierte Transposition ist hämodynamisch belanglos. Da aber bei 
einer derartigen Inversion die Aorta meistens links aszendiert (Abb. 210), ändert sich die d.v. Sil- 
houette wesentlich: Die Ascendens bildet oberhalb des flachen linken Herzbogens eine langgezogene, 
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linkskonvexe Kontur. Die Aortenschlinge steht sagittal geschlossen oder ist nach rechts hin offen. Die 
Descendens verläuft wie normal links, wird aber von der Ascendens völlig überlagert. Bei einer echten 
Transposition der großen Gefäße unterscheidet sich das Gefäßband ebenfalls wesentlich von dem 
des Normalsitus: Es ist breit, da die transponierte Aorta rechts und nur wenig vor der A. pulmonalis 
aszendiert. Die Schlinge ist nach links hin offen. Eine weite A. pulmonalis (fehlende Pulmonalstenose) 
kann links randbildend werden, so daß im Gegensatz zur Transposition des Normalsitus (8.333 ff.) ein 
breites Gefäßband resultiert. 

Auf den Schrägbildern kann die Lage der großen Gefäße differenziert werden. Bei normaler Anord- 
nung der Schlagadern wölben sich Conus und A. pulmonalis im schrägrechten Durchmesser in der vor- 
deren Bucht leicht vor, bei einer Inversion der großen Gefäße im Rahmen einer korrigierten oder 
echten Transposition dagegen die flach ansteigende Aorta. Im schräglinken Durchmesser kann die 
A. pulmonalis nur bei normaler Anordnung noch etwas prominieren, bei invertierter Lage verschwindet 
sie hinter der weiter nach vorne reichenden Aorta. Die Beurteilung wird allerdings dadurch sehr er- 
schwert, daß der Grad der Dextroversio und die hämodynamische Rotation des Herzens die frontalen 
und seitlichen Lagebeziehungen der Gefäßursprünge mitbestimmen. Aus den Schrägbildern ist auch 
ersichtlich, wie weit sich die rechts gelegenen Herzhöhlen nach hinten bzw. die vorne gelegenen nach 
vorne ausdehnen. Dies ist mit den EKG-Befunden zu vergleichen. 


Auf dem Seitenbilde interessiert die Größe der Kontaktfläche des Herzens mit der vorderen Thorax 
wand. Bei stärkerer Dextroversio wird die Herzvorderfläche vom arteriellen Ventrikel, bei Mesoversio 
noch von beiden Ventrikeln gebildet. An der Hinterfläche liegen beide Vorhöfe primär mehr Seite an 
Seite als beim Normalsitus (8. 7). Nach Arecilla u.M. reicht bei der Dextroversio der rechte Vorhof 
sogar etwas weiter dorsal als der linke. Auch der normale Niveauunterschied zwischen beiden Vor- 
höfen besteht nicht mehr, da mit zunehmender Dextroversio zusammen mit dem Ventrikel auch der 
venöse Vorhof etwas angehoben wird. Das Herz liegt in toto eher etwas flacher als beim Normalsitus. 


Elektrokardiogramm 


Das Bild der Extremitätenableitungen läßt sich bei der Dextroversio zum großen Teil aus den 
elektrokardiographischen Grundgesetzen erklären. Sind keine schwerwiegenden Vitien kombiniert, 
beobachtet man meistens eine steil nach unten gerichtete QRS-Achse. Der initiale Septumreiz wandert 
von links nach rechts oben, so daß in I und aVL eine tiefe, in II evtl. eine kleine Q-Zacke entsteht. Das 
negative T in I und aVL ist nicht Ausdruck einer „‚Ischämie“, wie der relativ kleine Differenzwinkel 
zur QRS-Achse zeigt (Grant, Abb. 208). Bei der Mesoversio scheinen Q-Zacken in I weniger regel- 
mäßig vorhanden zu sein, und die T-Welle ist meist noch positiv ; die räumliche Vektorschleife ist nach 
Arcilla u.M. in der Frontal- und Horizontalebene auffallend schmal und vertikal, in der Sagittal- 
ebene aber entfaltet. Bei der Dextroversio mit Hypertrophie des venösen, hinten gelegenen Ventrikels 
ist nach den gleichen Autoren die Vektorschlinge stark nach rechts oben und vorne gerichtet. Bei einer 
Hypertrophie des arteriellen, vorne gelegenen Ventrikels verläuft die Schleife initial nach oben, hinten 
und rechts und schlägt dann nach vorne unten und links um. Die P-Zacke ist in der Regel in Abl. I 
bis III positiv entsprechend der normalen Lage der Vorhöfe und der Erregungsausbreitung von rechts 
nach links. 

Nach Keith u. M. ist entgegen der Ansicht von Korth u. M. ein positives bzw. negatives P in Ableitung I kein abso- 
lut verläßliches Unterscheidungsmerkmal zwischen der Dextroversio und der Spiegelbilddextrokardie. Bei beiden 
Anomalien kommen Abweichungen vom gewohnten Muster vor (S. 366). Während das Pj der 17 Dextroversio-Fälle 
von Ayres u. M. immer positiv war (AP — 75 bis + 90°), fanden Arcilla u. M. unter ihren 14 Fällen 2mal ein negatives 
Pı (ÄP —120 und — 150°). Sie führten dies auf eine starke Erweiterung des rechten Vorhofs zurück, wodurch dieser 
mehr nach hinten und der linke weiter nach vorne verlagert wird. Dies könnte einen Vektorverlauf mehr von links nach 
rechts erklären. In den übrigen Fällen von Areilla u. M. lag das ÄP 1lmal zwischen 0 und + 90° (meist gegen 90°), 
einmal bei — 80°: das P war demnach in I entweder positiv, biphasisch (+ —) oder isoelektrisch, in aVL biphasisch, 
isoelektrisch oder negativ. Nach Mirowski u. M. kommen als Ursache eines negativen P7j bei Dextroversio außer 
einer Erweiterung des rechten Vorhofs in erster Linie ein Knotenrhythmus oder ein ektopischer linksatrialer Vorhof- 
reiz in Betracht, seltener eine assoziierte Inversion der Vorhöfe (sog. gemischte Dextrokardie, Typ IIIa nach Arecilla 
u.M.). 

In den Brustwandableitungen sind die Ausschläge des Normalsitus gleichsam in toto nach rechts 
verschoben, und zwar um so mehr, je stärker der Grad der Dextroversio ist. Die R/S-Relationen steigen 
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von rechts außen nach medial bzw. links an (rS-Figur in V,,. qR[s] in V,), vorausgesetzt, daß nicht ein 
Vitium dies gegensinnig beeinflußt. Form und Verteilung der Ventrikelkomplexe sind stets mit dem 
Röntgenbild zu vergleichen. Entsprechend der veränderten Herz- und Septumlage sind bei einer un- 
komplizierten Dextroversio die Übergangszone etwa in V,, und die Q-Zacken in V, und weiter links zu 
erwarten (Septumreiz von links nach rechts und hinten). Die größten Kammerausschläge findet man 
in V,—V,. Weiter nach links nehmen die Potentiale ab infolge der großen Distanz von der Herzmasse 
(cave Fehldiagnose einer LV-Hypoplasie aus kleinen Ausschlägen in V,, V,). Den linksthorakalen 
QRS-Zacken folgen häufig flache oder negative T-Wellen. 


Bei der Mesoversio sind die Potentialschwankungen über dem linken Hemithorax nur leicht verkleinert. 
Die Übergangszone ist aber schon deutlich nach rechts verschoben, selbst wenn Vitien kombiniert sind, 
die zu einer Rechtsbelastung führen. Die in Abb. 67a (Beziehung zwischen Druck im RV und ÜZ) ab- 
norm weit rechts liegenden Übergangszonen bei hohen Druckwerten von 160 mm Hg und mehr sind 
durch eine primäre Lageanomalie (Mesokardie) zu erklären. Die zugrunde liegende Kombination einer 
Mesoversio mit einer Trilogie von Fallot ist nach unseren Erfahrungen häufig (Abb. 77, 209). 


Bei einer Hypertrophie des vorne gelegenen arteriellen Ventrikels vertiefen sich bei der Dextroversio die Q- 
Zacken in V, und V, und treten eventuell auch weiter rechts auf; die Übergangszone verschiebt sich nach rechts. Bei 
einer Hypertrophie des hinten gelegenen venösen Ventrikels verlagert sich die Übergangszone eventuell nach links 
(oder ist umgekehrt); die Q-Zacken über dem mittleren Präkordium verschwinden und erscheinen dafür ganz rechts 
(qR-Typ in V;,, RS oder r$-Typ in V,). Überhöhte R-Zacken und R/S-Relationen in V,. V; bzw. V,, sprechen für eine 
Hypertrophie der arteriellen bzw. venösen Kammer. Zu beachten sind dabei besonders auch die Verlaufsrichtung der 
Vektorschleife sowie die Richtung und Breite der Endausbuchtung. Auf diese Weise läßt sich unterscheiden, ob die 
vorne oder die hinten gelegene Kammer hypertrophisch ist. Freilich ist daraus der innere Bau der Kammer nicht ab- 
zuleiten (anatomischer rechter oder linker Ventrikel). Eine qR- oder Rs-Figur kann bei kongenitalen Vitien sowohl 
durch einen stark hypertrophischen venösen Ventrikel als auch durch einen normalen arteriellen Ventrikel bedingt 
sein, eine rS-Figur durch einen normalen venösen oder einen hypoplastischen arteriellen Ventrikel. Eine Inversion der 
Kammern bei Dextroversio (gemischte Dextrokardie, Typ IIIb nach Arcilla u. M.) kann vermutet werden, wenn 
die R/S-Relationen für eine Hypertrophie des arteriellen vorderen Ventrikels sprechen, die Q-Zacken aber nicht, wie 
zu erwarten, in V, und V,, sondern ganz rechts (V,,) vorhanden sind (Abb. 210) und wenn andere Zeichen (8. 338) auf 
eine korrigierte Transposition weisen. 


Differentialdiagnose der Dextrokardien 


Als erstes schließe man eine Dextropositio cordis aus (8. 25). Das Herz ist hierbei nicht vergrößert. 
Die Ursache der Verlagerung ist röntgenologisch meistens leicht zu erkennen. Sie beruht entweder auf 
einer Verdrängung oder einer Verziehung des Herzens nach rechts durch eine kongenitale oder erwor- 
bene Anomalie im Thorakal- oder Abdominalraum, so z. B. bei Lungenagenesie rechts, Zwerchfell- 
parese links, linksseitigen Lungenzysten oder lobärem Emphysem, Thoraxdeformitäten (Skoliose), 
schrumpfenden rechtsseitigen Lungenprozessen, massiven linksseitigen Pleuraergüssen, Mediastinal- 
tumoren, Hiatushernie usw. Unechte Zwerchfellhernien kommen aber auch bei Dextroversio cordis vor 
als Folge einer Hemmung der Zwerchfellbildung (6. Embryonalwoche, Ayres u.M.). Das EKG wird 
bei Dextropositio rechtstypischer als beim Normalsitus. In den BWA ist eine gewisse Verschiebung der 
Potentiale nach rechts zu beobachten, ähnlich wie bei Dextroversio. Bei Dextropositio mit starker 
Rechtsverlagerung der Herzspitze findet man auch in den EA ähnliche Veränderungen wie bei Dextro- 
versio; auf den QR-Typ in I folgt aber eher ein positives T. Ist die für die Herzverlagerung ursächliche 
Anomalie operativ behoben, so normalisiert sich das EKG sofort (Arcilla u. M.). 


Die Spiegelbilddextrokardie kann von der Dextroversio schwierig zu unterscheiden sein, wenn Vitien 
vorliegen, die zu einer starken Umformung des Herzens führen. Da Haroutunian u. M. unter 100 Dex- 
trokardien 65 Dextroversionen, 23 Spiegelbilddextrokardien (bei beiden Gruppen zusammen nur 
6 Fälle ohne Vitium) und 12 Dextropositionen fanden, ist bei einem Vitium mit Dextrokardie etwa 
3mal so häufig mit einer Dextroversio zu rechnen. Für eineSpiegelbilddextrokardie sprechen: ein 
Situs inversus der Bauchorgane (Magenblase rechts, Leber links), ein für das zu vermutende Vitium 
„gewohntes“ Thoraxbild bei seitenverkehrter Betrachtung, eine gut abgrenzbare Herzspitze sowie ein 
nur einseitig am linken Wirbelsäulenrand sichtbarer Schatten der V.cava cran. Für eine Dextro- 
versio cordis sprechen: eine am rechten Wirbelsäulenrand sichtbare V. cava eran. oder paarige Hohl- 
venen, eine schlecht abgrenzbare Herzspitze, ein mittelständiger Herzschatten (Mesokardie) mit beid- 
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seits gleichhohem Zwerchfellstand, eine rechts oder in der Mitte liegende Magenblase, bei der Magen- 
darmpassage eine teilweise abdominelle Heterotaxie, im peripheren Blutbild der Nachweis von Howell- 
Jolly-Körperchen als Ausdruck einer Milzagenesie. Im EKG deutet in den EA ein positives P, auf die 
Dextroversio, ein negatives P, mit großem S und negativem T auf die Spiegelbilddextrokardie. Nach 
den BWA kann lediglich entschieden werden, ob die vorne links oder die hinten rechts liegende Kammer 
überwiegt bzw. hypertrophisch ist, wobei die Verteilung der Herzmasse in ihrer Beziehung zu den 
Brustwandableitungen (Röntgenbild!) bei der Interpretation zu berücksichtigen ist. Man muß bei den 
Lageanomalien alle Befunde synoptisch auswerten, um auf die richtige Diagnose zu kommen. Doch ist 
bei den komplexeren Verhältnissen meistens ein Katheterismus und eine Angiokardiographie zur siche- 
ren Klärung unerläßlich. Auch damit werden unter Umständen nicht alle Fragen erschöpfend beant- 
wortet. 


2. Laevokardien 


Definitionsgemäß liegt die Hauptmasse des Herzens links, und die Spitze ist nach links gerichtet, 
während der Abdominalsitus seitenverkehrt ist. In über 90%, der Fälle ist das Herz mißgebildet, bei 
der Mehrzahl besteht auch eine Milzagenesie. Bei etwa ?/, der Fälle ist das Herz im Situs solitus 
angelegt, d.h. die venöse Strombahn liegt vorne und mehr nach rechts zu, die arterielle hinten und 
mehr nach links. Bei dieser Anordnung ist die Hämodynamik selten und nur dann normal, wenn die 
aus der Inversion des Abdominalsitus entstehende Inkongruenz der venösen Zufuhr korrigiert wird. 
Dies geschieht durch die Entwicklung oder besser das Bestehenbleiben embryonaler Venen, die nor- 
malerweise sich zurückbilden oder funktionell nebensächlich sind (Zdansky). In erster Linie betrifft 
dies die Vv. azygos und hemiazygos, die sich in die obere Hohlvene ergießen, sowie die V. cardinalis 
sinistra, die in den Koronarvenensinus mündet. In vielen Fällen ist die Korrektur des venösen Zu- 
flusses mangelhaft, so daß die Körpervenen teilweise falsch münden; dies trifft häufig auch für die 
Lungenvenen zu. Es kann dann schwierig sein, den venösen Vorhof zu bestimmen und zu entscheiden, 
ob tatsächlich ein Situs solitus oder nicht eine Laevoversio cordis vorliegt. Die hierbei am häufigsten 
kombinierten Mißbildungen sind durch eine mangelhafte Septierung des Herzens charakterisiert (Cor 
triloculare, Canalis ave. mit oder ohne Transposition der großen Gefäße und Pulmonalstenose oder 
-atresie), so daß meist eine Zyanose besteht. Die Laevoversio cordis ist als Linksdrehung des Her- 
zens bei Situs inversus totalis aufzufassen. Die Vorhöfe haben gegenüber dem Normalsitus ihre Lage 
vertauscht, die venöse Strombahn liegt also hinten und mehr links, die arterielle vorne und mehr 
rechts. Demnach handelt es sich um das Spiegelbild des Herzsitus bei Dextroversio cordis. Das Röntgen- 
bild entspricht dem Spiegelbild der Meso- und Dextroversio (s. oben). Die kombinierten Herzmiß- 
mißbildungen sind ebenfalls von ähnlicher Art. Eine Laevopositio cordis nennt man die Links- 
verlagerung des Herzens bei totalem Situs viscerum inversus, analog der Dextropositio beim Normal- 
situs. Sie kommt sicher nur sehr selten vor. Das für die Dextropositio Gesagte gilt unter Seitenvertau- 
schung auch hier. In EKG ist bei Laevopositio und Laevoversio das P in Ableitung I negativ, bei 
Situs solitus positiv. Bei der Laevoversio gibt es jedoch Ausnahmen. 
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Abb. 209. F. P., 5 


2 J.. 60945. 


Rö: Mittelständiges, nicht verbreitertes Herz (a) mit steiler Längsachse (MR = 4.0, ML = 5,3, HLQ = 0,41). 
Zwerchfell beidseits gleich hoch stehend. Der linke Kammerbogen ist nicht verlängert und reicht bis fast an die Wirbel- 
säule. Rechter Vorhofbogen unauffällig; darüber der weit nach rechts reichende Schatten der Aorta asc. und V. cava 
eranialis. Links kein Pulmonalsegment. Kein Aortenknopf. Aorta dese. kaum sichtbar. Zentrale Pulmonalhauptäste 
beidseits erweitert, Lungenperipherie hell. Im SRD (c) Retrokard ganz ausgefüllt, normaler Ösophagusverlauf. Linke 
Kontur bis zum Zwerchfell gerundet, Zwerchfellwinkel frei, Pulmonalis fast innerhalb des Schattens der Aorta asc., 
Pulmonal- und Infundibulumbogen sehr flach. Im SLD (nicht wiedergegeben) Querdurchmesser des Herzens nicht 
vergrößert; linker Kammerbogen bedeckt noch die Wirbelsäule; vordere Bucht durch eine weit nach vorne hende 
Aorta asc. ausgefüllt. D: Mittelständiges Herz. Verdacht auf Pulmonalstenose (Dilatierte zentrale Pulmonaläste, helle 
Peripherie). AKG (Dextrogramm, b, d): Der rechte Ventrikel überlagert den rechten Vorhof großenteils von vorne 
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(im Seitenbild Trikuspidalklappe senkrecht zur Bildebene stehend, Vorhof nach hinten verlagert); das Infundibulum 
verläuft trotz Pulmonalklappenstenose und Rechtsbelastung noch schräger als normal von rechts unten nach links 
oben, und die Spitze des rechten Ventrikels reicht nur bis zum linken Wirbelsäulenrand. Im nicht wiedergegebenen 
Lävogramm steht der linke Ventrikel auf dem a.p. Bild steil; der Aortenbogen ist ganz in die Bildebene gedreht, geöffnet 
und springt weit nach rechts vor; auf dem Seitenbild reicht der linke Ventrikel ganz nach vorne und bedeckt den 
rechten völlig. Die Septumebene liegt also annähernd median in der Sagittalebene. 


EKG: EA: ÄQRS + 78°; P 0,10”, zweigipflig in IT und III, in II 0,3 mV; P/PR = 1,0. BWA: rsR’-Typ in V, mit R’ 
von 2,2 mV, 8, = 2,0 mV, R/S in V, < 1,0, ÜZ umgekehrt (unmittelbar links von V,), T bis V, negativ, flach in Mes 
kein q. D: Steiltyp, starke RVH und Rechtsdilatation, Vorhofbelastung rechts. 


PKG: Leiser 1. Ton. Nicht sofort einsetzendes holosystolisches Spindelgeräusch. Frühsystolischer Click. 2. Ton 
gespalten (0,03”). 


DD: Nach dem Röntgenbild Mesokardie mit Verdacht auf Pulmonalstenose, wozu auch EKG und PKG passen. Die 
im p.a. Bild stark vorspringende Aorta asc. ließe sich auch durch eine erweiterte Aorta bei Aortenstenose oder eine 
dextroponierte Aorta bei Fallot erklären. Gegen die Aortenstenose sprechen der fehlende Aortenknopf, die RVH im 
EKG und die leichte Zyanose. Gegen eine Tetralogie spricht allein die noch hörbare Spaltung des 2. Tones. Klärung 
durch Herzkatherismus und Angiokardiographie. 


Diagnose: Mesokardie (leichtester Grad der Dextroversio cordis) mit Trilogie von Fallot. 
Vgl. auch Abb. 77. 
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Abb. 210. F. W., 5 J.. 1882/61 (8). 


Rö: Dextrokardie bei normalem Situs abdo- 
minalis. Rechtes Zwerchfell tiefer als das 
linke. Herz kaum vergrößert (HLQ = 0,54), 
im oberen Bereich breit (a). Lungengefäß- 
zeichnung deutlich vermehrt. Links oben 
springt der lange Bogen der Aorta ase. vor, 
links unten leicht prominenter Vorhofbogen. 
Rechte Kontur in 2 flache Bögen unterteilt, 
von denen der obere weit nach kranial reicht 
und einer erweiterten A. pulmonalis ent- 
spricht (Gegensatz zu Abb. 122a!). Im SLD 
(b) Tiefendimension stark vergrößert; Öso- 
phagus wohl durch den linksseitigen, ver- 
größerten arteriellen Vorhof eingedellt; die 
rechte Kontur hat breiten Kontakt mit der 
Thoraxbegrenzung und setzt sich in ein 
breites, weit nach rechts reichendes Gefäß- 
band fort. Im SRD (c) lädt die rechte Kontur 
weit über die Wirbelsäule aus. Die linke Kon- 
tur ist kaudal flach und reicht nur wenig nach 
links; kranial springt die Aorta asc. vor und 
verläuft steilnach oben; Gefäßband homogen 
schattendicht. D: Die Herzkonfiguration 
spricht für eine Dextroversion bei isolierter 
Dextrokardie; das Gefäßband ist für eine zu- 
sätzliche Inversion der Schlagadern typisch. 
Vergrößerter, links liegender arterieller Vor- 
hof. Vermehrte Lungendurehblutung. Nach 
den Schrägbildern ist eine Hypertrophie des 
vorne links liegenden arteriellen Ventrikels 
(Aufsicht im SLD) und des hinten rechts 
liegenden venösen Ventrikels (SRD) anzu- 
nehmen. 


EKG: EA: P in I-III positiv. ÄQRS 
anfangs rechts-, spät mitteltypisch (+48°), 
ÄT +150°. BWA: Größte RS-Komplexe 
in V, und rechts davon (Dextrokardie). 
Die Vektorschleife dreht im GUZS zu- 
nächst nach rechts und stark nach rechts 
vorne, von hier nach links und terminal nach 
hinten. Trotz der Dextrokardie links prä- 
kordial hohe positive Ausschläge, ÜZ breit 
in Vr, bis Vr, (biventrikuläre Hypertrophie); 
qin Vy—Vrg; R, = 2,7mV (R, = 4,5mV!), 
Sr, = 0,7 mV, R, + Sr, = 3,4 mV, oUP in 
V, = 0,04” (Hypertrophie des links liegenden 
Ventrikels). Rr, = 1,0 mV, S,;, = 0,9 mV. 
D: Dextrokardie ohne Vorhofinversion (also 
Dextroversio cordis), Vorhofbelastung links, 
Hypertrophie der links vorne liegenden 
(arteriellen) Kammer, evtl. kombinierte Hy- 
pertrophie (allerdings mit starkem Über- 
wiegen der LVH). 


Bei Dextroversio wären Q-Zacken in V,—V, 
zu erwarten, besonders im vorliegenden Falle 
mit Hypertrophie der links vorne gelegenen 
Kammer. Q-Zacken ganz rechts wären höch- 
stens denkbar bei sehr starkem Massenüber- 
wiegen der rechts hinten gelegenen Kammer; 
dies liegt aber hier nach der Form der RS- 
Komplexe nicht vor. Da der Septumreiz von 
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rechts nach links wandert (Q in V,,—V;, vorhanden, in V, und weiter links fehlend), besteht Verdacht auf 
Inversion der Ventrikel. 


PKG: 2. ICR re.: Schr lautes, spindelförmiges systolisches Geräusch, das im hohen Frequenzbereich den A, kurz über- 
dauert. P, nicht sicher erfaßt. Nyphoid: Lautes holosystolisches Geräusch bis zum einheitlichen 2. Ton. 


DD: Dextrokardie mit ganz vorne aus dem links gelegenen Ventrikel entspringender Aorta. Das in allen Projektionen 
breite Gefäßband spricht für eine fehlende Überkreuzung der großen Gefäße, wie sie bei „‚korrigierter Transposition“ 
typisch ist. Nach Rö und EKG kombinierte, aber vorwiegend linksseitige Belastung bei Li-Re-Shunt (keine Zyanose, 
vermehrte LD!), was zusammen mit dem PKG (Xyphoid) für einen VSD spricht. Das 2. Geräuschmaximum über dem 
2.ICR re. sowie Form und Dauer dieses Geräusches weisen auf zusätzliche leichte PST. Nach der Herzkonfiguration, 
dem Abdominalsitus und den P-Zacken handelt es sich um eine sichere Dextroversio cordis. Das Verhalten der Q- 
Zacken spricht für eine zusätzliche Inversion der Kammern, die nach der Form des Gefäßbandes korrigiert wird. 


Diagnose: Dextroversio cordis mit Ventrikelseptumdefekt + Pulmonalstenose (Li-Re-Shunt) und korrigierter Trans- 
position (Sog. gemischte Dextrokardie, Typ IIIb: venöser Vorhof rechts, venöser Ventrikel (strukturell ein linker V.) 
rechts hinten; arterieller Vorhof links, arterieller Ventrikel (strukturell ein rechter V.) links vorne. Pulmonalis dorsal 
aus venösem, Aorta ventral aus arteriellem Ventrikel entspringend, sich nicht überkreuzend). 
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Abb. 211. M. U., 11, J., 1340/61 (8). 


Rö: Dextrokardie mit normalem Situs abdominalis 
(a). Das rechte Zwerchfell steht noch etwas höher 
als das linke (spricht gegen Spiegelbilddextrokar- 
die). Links 3 Bögen, von denen der obere, lang- 
gezogene der Aorta asc. entspricht, der mittlere 
einem vergrößerten linken Vorhof, der untere, kür- 
zeste dem linken Ventrikel. Aorta links deszen- 
dierend. Rechts 2 flache Bögen: unten Ventrikel, 
oben Bogen des rechten Vorhofs; Pulmonalsegment 
nicht sichtbar, rechter Wirbelsäulenrand oben frei. 
Periphere Lungengefäßzeichnung vermindert. Im 
SLD (b) überragt der linke Bogen die Wirbelsäule 
und entspricht wohl dem vergrößerten linken Vorhof. 
Der Kammerbogen lädt stark nach vorne aus, ist 
gerundet und durchscheinend. Im SRD (e) reichen 
Aorta ase. und linker Vorhofbogen weit nach vorne; 
der hintere Kammerbogen ist kurz und bedeckt die 
Wirbelsäule nur teilweise; Pulmonalfenster auffal- 
lend hell. Das Gefäßband ist im p.a. und s.l. Bild 
schmal, im s.r. Bild breit. 


AKG: Nach Füllung des venösen, rechts gelegenen 
Vorhofs (Schlauchform) durch Re-Li-Shunt Dar- 
stellung des kugeligen „arteriellen“ Vorhofs, nicht 
aber eines venösen Ventrikels (d). Anschließend 
Füllung des arteriellen Ventrikels (e, Seitenbild) und 
über einen VSD des kleinen venösen Ventrikels und 
der großen Gefäße. Pulmonalis klein wegen PST. 


EKG (s. 8.377): EA: ÄQRS +98°; P in I-III 
positiv, breit und hoch, in I und II zweigipflig 
(breite negative Nachwelle in V,): P-sinistrocardiale 
(bei nicht invertierten Vorhöfen); QRS-Komplex 
in I negativ, in II und III positiv, T flach. BWA: 
QRS-Schleife nach vorne und rechts gerichtet, im 
GUZS drehend, ÜZ breit, in V,, bis V,, hohe R- und 
S-Zacken in ÜZ. Hohe, spitz-symmetrische T- 
Wellen in V,—V,. rS-Figur in V,, R-Typ in V,, von 
0,8 mV. D: Bei normalem Situs bestünde eine RVH 
mit elektrokardiographischer Linkshypoplasie. Doch 
müßte dann das frontale ÄQRS bedeutend mehr 
rechts liegen als +98°; außerdem lägen die größten 
R- und S-Ausschläge nie in V,,. Dies ist Zeichen 
einer Dextrokardie mit Überwiegen des vorne 
liegenden Ventrikels. Da Vorhöfe nicht invertiert 
(P!), Dextroversio: Arterieller Ventrikel liegt vorne 
links und ist hypertrophisch, venöser Ventrikel nach 
EKG nicht hypoplastisch. Überlastung des (links 
gelegenen) arteriellen Vorhofs. 


PKG: Lautes holosystolisches Spindelgeräusch; ein- 
heitlicher 2. Ton; 3. Ton und Vorhofton angedeutet. 


DD: Rö und EKG weisen auf Dextroversio mit 
Überlastung der arteriellen Kammer, Prominenz der 
Aorta auf Inversion der großen Gefäße. Daß dabei 
die Pulmonalis im p.a. Bild nicht vorspringt, spricht 
für ihr vermindertes Kaliber (PST ?). Hypertrophie 
des art. Ventrikels mit starker Zyanose, verminder- 
ter LD und vergrößertem art. Vorhof spricht für 
Trikuspidalatresie; VSD-Geräusch dazu passend. 


Diagnose: Dextroversio cordis mit Trikuspidalatresie 
und Ventrikelseptumdefekt. 
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Abb. 212. S.K., 610/,, J., 632/59 (8). 


Rö: Typischer Situs inversus totalis (Magenblase 
rechts, Leberschatten links). Spiegelbilddextrokar- 
die. Rechte Kontur: Der Kammerbogen wird durch 
den hinten liegenden arteriellen Ventrikel gebildet; 
darüber Pulmonal- und Aortensegment. Aorta ase. 
links, Aorta desc. rechts. Linke Kontur: Cava- 
Schatten, Aorta asc., Vorhofbogen des venösen Vor- 
hofs. Lungengefäßzeichnung normal. 


EKG (nicht wiedergegeben): P in I negativ (ebenso 
QRS und T), in II und III positiv. Die Ableitungen 
II und III sind im Vergleich zum EKG bei nor- 
malem Situs wie vertauscht. BWA: Die Rechts- 
ableitungen entsprechen hier den sonst üblichen 
Linksableitungen und umgekehrt. 


Diagnose: Spiegelbilddextrokardie bei Situs inversus 
totalis. 


Anmerkung: Ein älterer Bruder hat ebenfalls eine 
Spiegelbilddextrokardie. 


Abb. 213. W. R., 28/13 J.. 29496. 


Rö: Typischer Situs inversus totalis. Rechte Zwerchfellkuppe tiefer stehend als linke. Herz spiegelbildlich, Größe und 
Form normal. Lungendurchblutung normal. 


EKG: EA: P-Zacke, QRS-Komplex und T-Zacke in I negativ, in II und III positiv (Ableitung II entspricht Ab- 
leitung III des Normal-ERG und umgekehrt). ÄQRS + 164° (entspricht + 16° des EKG bei Normallage). BWA: 
Rsr‘-Typ in V, bis V,. Die R-Höhe nimmt von V, aus nach links ab, nach rechts zu; T von V, bis V,, negativ, rechts 
davon positiv; qin V,,, links davon fehlend. D: Spiegelbilddextrokardie, IRSB, keine Hypertrophiezeichen. 


Diagnose: Spiegelbilddextrokardie bei Situs inversus totalis, im übrigen normale Herzbefunde. 


Anmerkung: Das eineiige Zwillingsgeschwister hat einen Normalsitus! 
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Abb. 214. W.B., 11 .J., 48880. 


Rö: Dextrokardie bei Situs inversus totalis (a). Herz nicht 
verbreitert (HLQ = 0,45), Taille durch ein verlängertes, pro- 
minentes Pulmonalsegment ausgefüllt. Aortenimpression des 
Ösophagus rechts; Aorta ase. im untersten Abschnitt inner- 
halb des linken Cava superior-Schatten sichtbar. Zentrale 
Lungengefäße erweitert, periphere normalkalibrig. Im SLD 
(b) reicht die Herzspitze weit nach rechts; die verlängerte 
A. pulmonalis füllt die Herzbucht ganz aus, so daß eine 
einheitliche Kontur entsteht; Ösophagus nicht verlagert. Im 
SRD (ce) steigt die linke Kontur steil an und setzt sich in die 
steil verlaufende Aorta ase. fort. Die rechte Kontur bedeckt 
im unteren Bereich die Wirbelsäule. Breite vordere 
phagusimpression durch die Aorta. D: Spiegelbildlich 
liegendes, nieht vergrößertes Herz mit Erweiterung des 
Pulmonalstammes und der zentralen Äste. Lungendurch- 
blutung normal. Nach dem schrägrechten Bild eventuell Ver- 
größerung des rechts hinten gelegenen, d.h. arteriellen 
Ventrikels. 


EKG (s. 8. 380). 


PKG: Leiser 1. Ton. Sehr lautes, allfrequentes, holosystoli- 
sches Geräusch von Spindelform mit spätsystolischem Maxi- 
mum. A, vom Geräusch überlagert, P, nicht registrierbar. 


DD: Nach Rö. und EKG Spiegelbilddextrokardie, klinisch keine Zyanose. Erweiterung des Pulmonalstammes und 
der zentralen Äste spricht zusammen mit PKG und RVH im EKG für Pulmonalstenose. Die kombinierte Hyper- 
trophie des EKGs erklärbar durch Kombination eines Ventrikelseptumdefektes (Links-Rechts-Shunt), wobei die 
annähernd normale Lungengefäßzeichnung gegen einen großen Shunt spricht. 


Diagnose: Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose bei Spiegelbilddextrokardie. (Durch Herzkatheterismus [RV 
140/0, PA 30/8 mm Hg] und Angiokardiographie diagnostiziert und autoptisch bestätigt). 
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Zu Abb. 214 


EKG: EA: P-Zacken in I flach, in IT—III deutlich positiv. In BWA V, auffällige, zweigipflig positive P-Zacke mit lang- 
samem initialem und raschem und höherem terminalem Anteil: Typisch für ektopischen linksatrialen Reizursprung bei 
Spiegelbilddextrokardie. (In späteren EKG’s ist P in I deutlich, in II flach negativ, in III positiv, in BWA V, spitz- 
positiv mit negativer Nachwelle). ÄQRS + 98°, frontale Vektorschleife im GUZS, QRS-Komplex in I negativ, in II 
und III positiv. BWA: Vektorschleife im UZS, zunächst stark nach ıechts vorne, dann breit nach rechts hinten, 
terminal nach links hinten. Die R-Zacken nehmen von V, nach rechts bis V,, an Amplitude zu, die S-Zacken ebenfalls 
von V, nach rechts. R, = 1,5mV, $;, = 4,5mV; oUP in V, = 0,03”, in V;, = 0,015”, Diff. oUP V,—Vy, = +0,015” 
— Hypertrophie des vorne links gelegenen Ventrikels. R,, = 3.75 mV, S. 2,6 mV — Hypertrophie des hinten links 
gelegenen Ventrikels. ÜZ zwischen V, und V,,. kein q rechts. D: Kombinierte VH bei Spiegelbilddextrokardie mit 
ektopischer linksatrialer Reizbildung. 


Abb. 215. B. A., 27), J.. 39518. 


Rö: Dextrokardie bei Situs inversus abdominalis (a). Holzschuhform durch starke Rundung des Kammerbogens, aus- 
geprägte Taille ohne Pulmonalsegment. Aortenimpression links (s. Ösophagogrammskizze) und Aorta asc. links, 
lateral davon Schatten der V.cava cran. sinistra. Lungengefäßzeichnung stark vermindert. Im SLD (b) ausgeprägte 
vordere Bucht, Pulmonalsegment nicht zu erkennen; Retrokardialraum weit, Ösophagus nicht imprimiert. Im SRD (ec) 
flacher rechter Bogen, der sich geradlinig in die Aorta asc. fortsetzt. Der linke Bogen ist nach oben verlängert und ent- 
spricht dem vergrößerten Ventrikel des p.a. Bildes. Er läßt das Retrokard frei. 


EKG: EA: P in I positiv, in II und III negativ, P-dextrocardiale (spitzes P, P/PR < 1,0). ÄQRS + 84°, ÄT + 160°, 
ÄP —60°. BWA: R- und S-Zacken von V, aus nach rechts zu-, nach links abnehmend. ÜZ in Vn qin Ver 
(Rotation nach rechts). Diff. o UP V,—V;, = —0,015”. R,, = 1,2mV, R/S in V,, = 2,0, R, = 2,0 mV. D: Die hori- 
zontale Vektorschleife dreht im UZS und zeigt eine breite Endausbuchtung nach dorsal. Dies weist auf Hypertrophie 
der hinten gelegenen Kammer. Keine Vorhofinversion, so daß die hinten rechts liegenden Kammern die venösen sind. 


PKG: Holosystolisches Geräusch, deutlicher in der 1. Systolenhälfte. Einheitlicher 2. Ton. 


DD: Klinisch Zyanose. Nach Röntgenbild Dextrokardie bei Situs inversus ab dominalis, Holzschuh-Herz und Arcus 
aortae sinister. PKG mit Tetralogie vereinbar. Nach I ’ dexhiv ern 4 


Diagnose: Fallotsche Tetralogie bei Dextroversio cordis mit Arcus aortae sinister. 
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Abb. 215 


IV. Differentialdiagnose des großen Säuglingsherzens 
und des großen und kleinen Kinderherzens 


A. Das große Säuglingsherz 


Zwei Drittel bis drei Viertel der Todesfälle an angeborenen Herzfehlern fallen in das erste Lebensjahr 
(Keith u.M., Blumenthal u. M.). Viele dieser Kinder könnten operativ gebessert oder geheilt 
werden. Voraussetzung hierfür ist allerdings die Frühdiagnose. Haupttodesursachen sind eine Herz- 
insuffizienz und die Anoxie bei stark herbgesetztem Lungendurchfluß. Die Differentialdiagnose 
des „großen Säuglingsherzens“ und des zyanotischen Säuglings (S. 275, 313, 341) ist deshalb besonders 
wichtig. Erstmalig wurde sie von Rossi in seiner Monographie über die Herzkrankheiten des Säug- 
lingsalters grundlegend bearbeitet. 

Die klinische Diagnostik ist im Säuglingsalter erschwert. Das Elektrokardiogramm der ersten 
Lebensmonate ist durch die physiologische Rechtshypertrophie charakterisiert (S. 88, 176), die sich 
unterschiedlich rasch zurückbildet. Deshalb ist es oft unmöglich, eine pathologische Rechtsbelastung 
zu erkennen. Bei der Auskultation sind die Geräuschmaxima wegen der kleinen Thoraxdimensionen 
nur unsicher abzugrenzen. Zudem tritt das Geräusch bei verschiedenen Vitien erst später auf oder 
bekommt erst im Kleinkindesalter seine typische Lokalisation (S. 177). Im Phonokardiogramm 
registriert man namentlich bei einer Herzinsuffizienz wegen der Tachypnoe und motorischen Unruhe 
vermehrt Artefakte. Auch die Beurteilung des Röntgenbildes ist schwierig, weil in der Frontalansicht 
die normale Herzgröße in einem weiten Streubereich variiert und die Form des Herz- und Gefäß- 
schattens von extrakardialen Faktoren besonders stark beeinflußt wird (8. 21ff.). Die Herzform ist 
meistens weniger differenziert als im späteren Alter (Abb. 79), da einerseits die einzelnen Herz- und 
Gefäßabschnitte nahe zusammenliegen, andererseits bei einem Großteil der Herzfehler die Belastung 
erst während des 1. Jahres oder später stärker zunimmt (Progredienz der Anomalie!). Außerdem kann 


ein hyperplastischer Thymus Gefäßband und Herz derart überlagern, daß es unmöglich wird, eine’ 


Herzumformung zu erkennen. Dabei entstehen manchmal Herzsilhouetten, die bestimmten Vitien zum 
Verwechseln ähnlich sind (Abb. 216—218). Ein am rechten Herzrand bis zum Zwerchfell reichender 
Thymuslappen kann eine Vergrößerung des rechten Vorhofs, ein die Herzbucht ausfüllender linker 
Thymuslappen eine Rechtsbelastung vortäuschen. Erst in den schrägen Projektionen erkennt man 
dann den ventral liegenden, oft wellenförmig begrenzten Thymusschatten (Impression durch die 
Rippenknorpelgrenzen, besonders bei Rachitis). Wenn der Thymus größer wird, zeigt sich auch auf 
dem Frontalbild seine typische Kontur (s. unten). Besonders stark verformt wird das Gefäßband, 
das unter Umständen eine Achterfigur wie beim Albers-Snellen-Taussig-Syndrom bilden kann. 


Röntgenologisch ist der Thymusschatten in den ersten 2 Lebensjahren, besonders im ersten Halbjahr, häufig sichtbar. 
Dies ist als physiologisch zu betrachten. Der Thymus liegt im vorderen oberen Mediastinum und reicht mit seinem 
unteren Rand meistens bis zum Ansatz des 4. Rippenknorpels (Caffey). Schon ein normal großer Thymus kann durch 
Lage- und Formvarianten verwirrende Röntgenbilder hervorrufen. Wenn er sich hauptsächlich in frontaler Richtung 
entwickelt, entstehen rundliche, ovale und dreieckförmige Mediastinalschatten, die das Gefäßband überlagern und 
dem Herzschatten oft pelerinenartig aufsitzen. Auf dem Seitenbild ist der obere retrosternale Raum meistens homogen 
verschattet, die Verschattung nach unten konkav begrenzt. Der Thymus kann mit seinem unteren Pol bis zum 
Diaphragma und mit dem oberen bis über die Clavicula reichen, so daß namentlich rechts eine flachbogige oder sä 
förmige mediastinale Kontur entsteht, die den rechten Herz-Gefäßschatten völlig überdecken kann (Künzler). Im 
Gegensatz zu früheren Ansichten ist ein inspiratorischer Stridor bei Thymusvergrößerung nur ausnahmsweise auf «len 
Thymus selbst zurückzuführen. Man findet ihn vielmehr in erster Linie bei Infekten mit Schleimhautschwellung im 
Kehlkopfbereich, zentralnervösen Störungen, Ringstruma, Tracheal- und Gefäßmißbildungen (Aortenring, aber- 
rierende A. subelavia usw., S. 83f., Abb. 53—55). Kardiale Symptome wie eine leichte Zyanose, wechselnde systolische 
Geräusche und RVH-Zeichen oder Rückbildungsstörungen im EKG sind dagegen nach Amann bei einem Viertel 
der Fälle beobachtet worden. Ergeben sich bei der Abgrenzung eines Vitium cordis Schwierigkeiten durch einen Thymus- 
schatten, so versuche man zunächst eine 3- bis 4tägige Prednisolonmedikation von 20 mg/die. Sie führt bei 75%, der 


ulen- 
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Fälle zu einer — allerdings reversiblen — Verkleinerung oder zum Verschwinden des Thymusschattens und der ent- 
sprechenden Symptome. Bei höheren Dosen ist wohl mit einer größeren Erfolgsquote, dafür aber häufiger mit einer 
überschießenden Regeneration im Laufe von 2—3 Monaten zu rechnen. Oft sieht man schon von wenigen Thorax- 
aufnahmen oder einer Durchleuchtung einen thymolytischen Effekt. Von einer therapeutischen Röntgenbestrahlung 
sehe man ab wegen der Gefahr eines späteren Malignoms der Schilddrüse oder des Thymus bzw. einer Leukose. 

Eine gewisse Differenzierung läßt sich aus dem zeitlichen Auftreten der Herzinsuffizienz, dem 
Verlauf und dem Ansprechen auf Digitalisierung durchführen. Bei etwa 3/, der Fälle ist ein Vitium die 
Ursache der Herzinsuffizienz, bei t/, eine Endomyokarderkrankung. Im 1. Lebensjahr sind 
schon. normalerweise die Anforderungen an das Herz groß (rascher Anstieg des Schlagvolumens, 
Tachykardie). Es ist deshalb verständlich, daß es bei zusätzlicher Belastung rasch zur Insuffizienz 
kommen kann. Bei den Herzfehlern tritt eine Frühinsuffizienz auf, wenn entweder eine hochgradige 
einseitige oder eine schwerere beidseitige Belastung vorliegt. Bei einseitiger Belastung ist also vor 
allem an eine Atresie bis hochgradige Stenose einer Klappe, an die Hypoplasie eines großen Gefäßes 
und an die Gruppe der totalen oder partiellen falschen Mündung von Lungenvenen mit interatrialer 
Querverbindung (rechtsseitige Druck- und Volumenbelastung!) zu denken. Bei beidseitiger Belastung 
kommen die Fehler mit Li-Re-Shunt, Druckübertragung und Erhöhung des Pulmonalgefäßwider- 
standes (VSD, DB/aortopulmonales Fenster, CAC) und die Gruppe der Septierungs- und Drehungs- 
störung der großen Gefäße (TRG, TAC) in Frage. In der Neugeborenenperiode führen vor allem 
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Abb. 216. „Herzumformung“ durch Thymushyperplasie. Der vergrößerte Thymus täuscht im Alter von 
6 Wochen eine verstrichene Herztaille vor. Mit 4 Monaten flügelartiger linker Thymuslappen sichtbar. 
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Abb. 217. „Herzumformung“ durch Thymushyperplasie. Der Thymus täuscht in der linken Silhouette eine 
Vergrößerung des rechten Vorhofs, in der mittleren ein Albers-Snellen-Taussig- Syndrom und in der rechten eine 
starke Rechtsherzdilatation vor. Differenzierung erst im weiteren Verlauf möglich. 


AN 


Abb. 218. Thymushyperplasie und Ventrikelseptumdefekt. d.v.: Rechts Thymuslappen zu erkennen, links 
abnorm prominierender Taillenbereich, der, wie die beiden Schrägbilder zeigen, auf einer Thymusvergrößerung beruht. 
Im SLD und SRD zeigt sich die Vergrößerung der linken Herzkammern. Auf den Schrägbildern projiziert sich der 
Thymus weit nach ventral und ist an einer häufig wellenförmigen Kontur zu erkennen. 
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die Aorten-, Pulmonal- und Mitralatresie, die Unterbrechung des Aortenbogens und die totale falsche 
Mündung der Pulmonalvenen mit Rückflußbehinderung zum Exitus. Von den Aortenatresien sterben 
in der 1. Woche über 80%. von den kombinierten Aorten-Mitralatresien ?/, und von den Pulmonal- 
atresien !/, der Fälle. Bis zum Ende des 1. Monats sind fast alle Aortenatresien gestorben, von den 
Aortenbogenunterbrechungen und präduktalen Isthmusstenoseformen bereits 34 der Fälle. Nach der 
Neugeborenenzeit häufen sich die Todesfälle an Transposition der großen Gefäße, von denen bis zum 
Ende des 1. Monats etwa die Hälfte stirbt. Bis zum 6. Monat sind schon 85%, der Transpositionsfälle 
ad exitum gekommen; von den Mitralatresien leben nur noch wenige Fälle, von den Pulmonalatresien 
nur noch !/,. Etwas günstiger ist die Prognose der Trikuspidalatresie und schweren kongenitalen 
Mitralstenose, von denen die Hälfte der Kinder den 6. Monat überlebt. Nur einzelne Fälle von Pulmonal- 
atresie leben länger als ein Jahr, von den Säuglingen mit präduktaler ISTA oder Aortenbogenunter- 
brechung nur 10%. Ohne Operation sterben bis zum Ende des 1. Jahres ?/, der Trikuspidalatresien 
und die Hälfte der zyanotischen Tetralogien (Keith u. M.). Auch ein Teil der Fälle mit transponierten 
Lungenvenen und interatrialer Querverbindung stirbt im 1. Jahr, wenn zur Volumenbelastung eine 
Druckbelastung des rechten Ventrikels infolge erhöhten Pulmonalwiderstandes hinzukommt. Von den 
beidseitigen Belastungen ist es vor allem der Canalis avc., von dem ?/, der Fälle innerhalb des 1. Jahres 
sterben. Von den Kindern mit Ventrikelseptumdefekt kamen nach Kaplan u.M. 17%, im 1. Jahr 
ad exitum. Auch ein aortopulmonaler Septumdefekt, ein breiter Ductus Botalli, ein Primumdefekt 
und eine schwere Aorten- und Pulmonalstenose können im Säuglingsalter zur Herzinsuffizienz mit 
letalem Ausgang führen. 

Das klinische Bild der Herzinsuffizienz des Säuglings und Kleinkindes weicht von dem des Erwachsenen ab. Eine 
typische Linksinsuffizienz mit plötzlicher nächtlicher Dyspnoe, Lungenödem und schaumigem, blutig tingiertem 
Sputum wird kaum beobachtet. Vielmehr wird das Bild meistens von der Rechtsbelastung geprägt: Lidödeme, Hepato- 
megalie und Erweiterung der Halsvenen, während generalisierte Ödeme und Ascites selten sind. Die Insuffizienz ist 
meistens kombiniert, wobei die primäre Linksinsuffizienz oft nur an der Tachy- und Dyspnoe zu erkennen ist. Rönt- 
genologisch spricht eine progressive Herzvergrößerung, besonders des rechten Vorhofs, mit Verbreiterung des V.-cav: 
superior-Schattens für die Herzinsuffizienz (S. 39). An den Lungen finden sich Stauungszeichen (8. 56). Im Elektro- 
kardiogramm kann die primäre Linksbelastung verschwinden und eine Rechtsbelastung auftreten. Die Geräusche 
werden leiser, und es kommt zum Galopprhythmus ($. 102). MeCue u.M. fanden folgende Symptome der Herz- 
insuffizienz im Säuglingsalter: Dyspnoe in 100%. Herzvergrößerung in 90%, Hepatomegalie (> 2 em unter dem 
Rippenbogen) in 85%, Ödeme in 23%, seltener Galopprhythmus, Zyanose, Ernährungsschwierigkeiten und fehlenden 
bzw. plötzlichen Gewichtsanstieg. Die Prognose der Herzinsuffizienz des Säuglings ist ernst. Die Mortalität beträgt 
nach Keith 85%, nach Blumenthalu. M. 67%, nach Simpson 48%, nach MeCue u. M. 64%. Jenseits des 1. Jahres 
tritt nur noch selten eine Insuffizienz auf: Nach Keith entwickelte sie sich bei 90% der entsprechenden Vitien im 
1. Jahr. Die ursächlichen Anomalien sind nach dem gleichen Autor in abnehmender Häufigkeit: TRG, ISTA, VSD, 
Aortenatresie, CAC, TFM, singulärer Ventrikel und offener DB. MeCue u.M. fanden bei 115 Fällen mit Herzinsuf- 
fizienz in den ersten beiden Lebensjahren folgende Ursachen: VSD (13), ISTA (12), TRG (11), DB (9), Aortenatresie 
(7), CAC (4), TrA (4), TAC (3), Arrhythmien (3), ASD (3), TFM (2), singulärer Ventrikel (2), Dextrokardie (2), „„hypo- 
plastie left heart“ (2), Cor biloculare (1), rheumatische MINS (1), PST (1), Glomerulonephritis (1). Die Herzinsuffizienz 
war bei 71% d. F. durch die ersten 6 Anomalien bedingt, bei 20% durch eine Endomyokarderkrankung (10 Fibro- 
elastosen, 2 Glukogenosen, I falscher Koronararterienabgang, 15 Myokarditiden, 2 unklare Diagnosen). An die Endo- 
myokarderkrankungen muß man denken bei Herzinsuffizienz bzw. Herzvergrößerung mit Rückbildungsstörungen 
im EKG, aber ohne Geräusch. 


Fibroelastosis endocardica 


Diese ätiologisch ungeklärte Erkrankung ist charakterisiert durch eine Verdickung des Endokards 
und meistens auch durch eine Hypertrophie des Myokards der befallenen Herzhöhlen. Betroffen ist vor 
allem der linke Ventrikel, in etwa 50% auch der linke Vorhof (sehr selten isoliert), während der rechte 
Ventrikel selten beteiligt ist. Bei etwa ?/, der Fälle sind auch die Klappen des linken Herzens verändert, 
wobei der isolierte Befall einer Klappe etwa gleich häufig ist wie der beider zusammen (Fontana u. M.). 
Die Klappen sind dann meistens mehr oder weniger stark stenosiert, seltener insuffizient. 

‘Wenn die Mitral- oder Aortenklappe hochgradig stenosiert ist, ist schwer zu sagen, ob dies nicht die primäre Anomalie 
ist. Die Fibroelastose befällt nämlich auch sekundär druckbelastete Herzabschnitte (Anderson u. M.). Diese sekun- 
däre Form ist klinisch kaum zu erkennen, und die Prognose wird in erster Linie durch das zugrunde liegende Vitium 
bestimmt. Bei der primären Fibroelastose lassen sich pathologisch-anatomisch und angiokardiographisch 2 Typen 
unterscheiden: ein häufigerer mit stark dilatiertem linkem Ventrikel und ein seltenerer mit normal großem oder gar 
verkleinertem linkem Ventrikel (Lynfield u. M.). Bei beiden Formen ist die Förderleistung des linken Ventrikels 
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vermindert (langsame Passage, vermehrtes Restblut mit erhöhtem diastolischem Druck), wobei je nach der Größe 
der linken Kammer die verminderte Kontraktibilität oder die erschwerte Füllung im Vordergrund steht. Möglicher- 
weise sind die beiden Typen nur die Folge eines verschieden starken Befalls und damit einer verschieden großen 
Kontraktionsfähigkeit des linken Vorhofs. Bezeichnenderweise ist bei beiden Formen der Pulmonaldruck erhöht. 
Beim 2. Typ ist die pulmonale Hypertension ausgeprägter und führt meistens zu einer sekundären Rechtshypertrophie. 


Die Fibroelastose macht in großen Sektionsstatistiken etwa 7%, der kongenitalen Anomalien aus. Nach Keith ist sie 
die häufigste Ursache der Herzinsuffizienz und des Exitus letalis zwischen dem 2. und 12. Monat. Nach Fontana 
u. M. sterben mehr als die Hälfte der Kinder mit Fibroelastose vor dem 5., mehr als Dreiviertel vor dem 12. Monat; 
eine Lebensdauer von mehr als 5 Jahren ist sehr selten. Nach dem klinischen Verlauf unterscheidet Rossi die folgenden 
3 Typen: 1. Foudroyanter Typ (ca. ?/, d. F.), meistens vor der 6. Lebenswoche, mit plötzlich einsetzender Dyspnoe, 
suffizienz, Zyanose und Exitus innert wenigen Stunden; 2. Akuter Typ (ca. % d. F.) mit ersten Erscheinungen 
(Anorexie, Tachykardie, Husten usw.) zwischen der 6. Woche und dem 6. Monat und Exitus meistens innert 14 Tagen; 
3. Chronischer Typ (ca. !/, d. F.) mit ersten Symptomen (schlechtes Gedeihen, rezidivierende Herzinsuffizienz) erst 
nach dem 6. Monat. Während der 1. Typ infaust ist, sprechen der 2. und besonders der 3. Typ auf konsequente 
Digitalistherapie an (Abb. 256). 


Röntgenbild (Abb. 219, 220, 223, 256): Bei etwa 90%, der Fälle ist das Herz deutlich vergrößert. Als 
Folge der Dilatation der linken Herzhöhlen lädt sowohl im dv-Bild wie im SLD die linke Kontur 
bauchig aus (Abb. 31). Der vergrößerte linke Vorhof ist durch den großen linken Ventrikel meistens 
nach hinten verlagert. Er kann den Ösophagus nach rechts und hinten verdrängen und den Bifurkations- 
winkel spreizen. Er ist auch auf dem schrägrechten Bilde sichtbar (Abb. 43). Bei der Durchleuchtung 
und im Serienangiokardiogramm pulsiert der linke Ventrikel schwach. Im SLD erkennt man eventuell 
eine Diskrepanz zwischen den starken Pulsationen des rechten und den schwachen des linken Bogens. 
Die Kontraktionen des linken Vorhofs sind meistens nicht vermindert, oft sogar verstärkt (MINS!). 
Die Aorta pulsiert nur wenig. Die Lungen zeigen je nach dem klinischen Zustand ein normales Bild, 
eine Präinsuffizienz (S. 56) oder eine passive Hyperämie. Unter Digitalisbehandlung kann sich die 
Insuffizienz zurückbilden und das Herz im Laufe von Monaten oder Jahren verkleinern (Abb. 256). 


Elektrokardiogramm: Eine LVH findet sich nach Keith u.M. bei 73%, und bei späteren Verlaufs- 
kontrollen sogar bei 87%, der Fälle (abnorm hohes R in V, in 75%, tiefe R/S-Relation in V, in 64%, 
verzögerter oUP in V, in 53%, tiefes S in V, in 40%). Als Zeichen einer generalisierten, vor allem aber 
linksseitigen Rückbildungsstörung zeigen 80%, negative T-Wellen links präkordial und in Abl.I 
und/oder II. Bei etwa der Hälfte der Fälle ist P verändert (verlängert oder überhöht). Bei etwa !/, sind 
zusätzliche oder vorwiegende RVH-Zeichen vorhanden, so namentlich beim Typ II (normal großer 
oder verkleinerter linker Ventrikel und starke pulmonale Hypertension!), bei chronischer Herzinsuffizienz 
und im frühesten Säuglingsalter (Verstärkung der physiologischen RVH durch die Insuffizienz !). In der 
akuten Insuffizienz kann auch ein Low-voltage mit tiefem S, vorliegen und die LVH maskieren. Diese 
kommt dann nach Digitalisierung zum Vorschein. Anomalien der Erregungsbildung und Reizleitung 
bestehen bei etwa 10% (besonders WPW-Syndrom, paroxysmale Tachykardien, Vorhofflimmern, 
Herzblock). 


Phonokardiogramm: Typisch ist nach unserer Erfahrung ein einheitlicher 2. Ton (verlängerte Einks- 
ventrikuläre Systole), der besonders bei stärkerer pulmonaler Hypertension über der Pulmonalis 
akzentuiert ist. Die fehlende Spaltung des 2. Tones ist schon vom 1. Lebenstag an als pathologisch zu 
werten, nachdem Harned u.M. beim gesunden Neugeborenen schon von Geburt an eine physio- 
logische Spaltung von im Mittel 0,02” nachweisen konnten. Systolische Geräusche sind bei etwa 20%, 
vorhanden und entsprechen der allenfalls kombinierten Klappenmißbildung (s. oben). Mitunter findet 
sich infolge der Klappenverdiekung auch ein Mitralöffnungston, bei Herzinsuffizienz ein Galopp- 
rhythmus. 


Differentialdiagnose. Andere Anomalien mit Linksbelastung wie ISTA, AST, DB, aortopulmonales 
Fenster, Trikuspidalatresie sind meistens leicht auszuschließen (s. entsprechende Kapitel). Doch 
können eine AST, ISTA oder ein offener DB auch mit einer Fibroelastose kombiniert sein (ISTA: in 4%, 
DB: in 1%), wofür vor allem extreme Rückbildungsstörungen im EKG sprechen. Auch gegen einen 
anomalen Abgang der linken Koronararterie (S. 387) ist die Fibroelastose meistens leicht durch das 
EKG abzugrenzen (Bild des Vorderwandinfarktes, LVH seltener, ST oft gehoben). Schwieriger ist 
die Unterscheidung von einer Glukogenose (Familiarität, Adynamie und Hypotonie, große Zunge; 
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meist kugeliges Herz, da Affektion der rechten und linken Seite, s. unten), von anderen Myokardosen 
und vor allem von einer Myokarditis. Die Myokarditis ist im Gegensatz zur Fibroelastose nach dem 
1. Jahr häufiger, zeigt im Frühstadium im EKG oft eine Niedervoltage und keine LVH; diese entsteht 
höchstens bei chronischem Verlauf. Unter Digitalis ändern sich die Kammerausschläge bei der Myo- 
karditis oft nur wenig, während bei der Fibroelastose die LVH deutlich wird (bzw. primär vorhanden 
ist). Im Angiokardiogramm zeigt das Myokarditisherz eine normaldicke Wand des linken Ventrikels; 
die Pulsationen sind weniger vermindert als bei der Fibroelastose mit stark verdickter Ventrikelwand. 
umdın 4sf + bei Fıbrosf 
i Glykogenose des Herzens (Pompesche Krankheit) 


N 


Bei dieser erblichen, meist familiären Störung des Kohlehydratstoffwechsels kommt es zu einer diffusen 
Glykogenspeicherung in den Myokardfasern und oft auch in der Skelettmuskulatur (vor allem der 
Zunge), im Zentralnervensystem und in der Haut, jedoch nicht in der Leber, wie bei der Glykogen- 
speicherkrankheit van Crefeld-von Gierke. 


Durch die diffuse Glykogeneinlagerung nimmt die Herzmuskelmasse bis zum Dreifachen und mehr zu. Die Klappen 
bleiben meistens normal und zart, das Endokard kann aber fibroelastotisch verändert sein (Rossi). Die Prognose ist 
infaust; 90% der Kinder sterben im 1. Jahr. Bei der zirkumskripten Form der Cardiomegalia glyeogenica (nur 
herdförmige Einlagerung) scheint die Prognose etwas besser zu sein. Zu einer sekundären, meistens zirkumskripten 
Glykogeneinlagerung in den Herzmuskel kommt es nach Rossi auch bei Kindern diabetischer Mütter (8. 313), bei 
Durchblutungsstörungen (Koronaranomalien, Fibroelastose), Morbus haemolytieus neonatorum und bei schwerer 
Herzbelastung (präduktale ISTA). Alle diese Formen sind aber von der Herzglykogenose im engeren Sinne abzu- 
trennen. Symptome treten meistens erst im 6. Monat auf, können aber schon in den ersten Lebenstagen vorhan- 
den sein (Rossi). Eine Anorexie führt zu Gewichtsstillstand und Dystrophie (50% d. F.). Eventuell besteht auch 
Erbrechen (Pylorusstenose?). Später treten anfallsweise Dyspnoe und Zyanose auf, jedoch fehlt eine Lebervergrößerung, 
und auch zur Lungenstauung kommt es erst terminal. Meist bestehen ein Herzbuckel, eine Makroglossie und bei 
Beteiligung des Zentralnervensystems eine Adynamie und Hypotonie (Pseudo-Myatonia congenita). Bei der Hälfte 
der Patienten findet man ein apikales systolisches Geräusch. 


Röntgenbild. Bei der Geburt kann das Herz nach einer Beobachtung von Nadas noch normal groß 
sein. Wegen der Progredienz der Erkrankung vergrößert es sich aber bei längerem Verlaufe stark. 
Zunächst lädt vor allem die linke Kontur bauchig aus. Bei längerer Krankheitsdauer verbreitert sich 
der Herzschatten meistens nach beiden Seiten und wird kugelig (Hypertrophie aller Herzabschnitte). 
Eine Lungenstauung tritt auffallenderweise erst terminal auf. 


Elektrokardiogramm. Eine Sinustachykardie ist nach Rossi und Keith u.M. stets vorhanden, die 
AV-Zeit auffallend kurz (0,08—0,12”, im Mittel 0,09”) und QRS oft leicht verbreitert. Die frontale 
QRS-Achse kann normal-, links- oder rechtstypisch liegen. Meistens besteht eine LVH, in der Hälfte 
der Fälle auch eine RVH (komb. VH), doch werden auch Kurven mit einem Low-voltage beschrieben. 
Im Sinne eines generellen Myokardschadens sind die ST-Strecken oft gesenkt und die T-Wellen in 
den EA und BWA invertiert. Die P-Zacken sind oft, aber nicht immer spitz und hoch. 


Differentialdiagnose. Wegleitend für die Diagnose sind die Familiarität des Leidens, der Verlauf, die 
Makroglossie und eventuelle Hypotonie, die kugelige Herzvergrößerung ohne Lebervergrößerung und 
im EKG der diffuse Myokardschaden mit LVH oder komb. VH und kurzer AV-Zeit. Die Diagnose 
kann durch eine Haut- oder Muskelexzision (Glykogeneinlagerung) und einen normalen Glukagontest 
gesichert werden. Differentialdiagnostisch kommen eine Fibroelastose (s. dort) und ein anomaler 
Koronararterienabgang (s. dort) in Betracht. Gegen eine Myokarditis spricht nach Rossi die Herz- 
vergrößerung mit Dyspnoe und Zyanose ohne andere Insuffizienzzeichen (fehlende Lebervergrößerung! 
Stauungslunge fehlend oder erst terminal). Makroglossie und Hypotonie lassen auch an eine Athyreose 
oder Hypothyreose denken. 

Die kongenitale Hypo- oder Athyreose ist jedoch meistens leicht zu diagnostizieren (Kretinenfacies, Makroglossie, 
Obstipation, Bewegungsarmut, Haut- und Haarveränderungen, verzögerte Skelettentwicklung, Hypercholesterin- 
ämie usw.). Kardiale Manifestationen sind: Bradykardie, Hypotonie, leise Herztöne, mäßige Herzvergrößerung mit 
trägen Pulsationen und EKG-Veränderungen. Das EKG ist in etwa 80%, pathologisch und auch bei leichten Fällen 
ein sehr feines Indiz. Folgende Zeichen finden sich nach Schaub in absteigender Häufigkeit: 1. Abflachung bis 
Inversion der T-Wellen mit oder ohne ST-Senkung, 2. rudimentäre, kaum erkennbare P-Zacken, 3. IRSB, 4. Low- 
voltage (meist nur Tendenz, nicht volle Ausbildung). 5. Verlängerung der AV- und QT-Zeit. Unter Substitutions- 
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therapie normalisieren sich die EKG-Befunde. Bleiben sie pathologisch, so ist dies auf eine ungenügende Dosierung 
verdächtig. Auch bei der kongenitalen Struma ist häufig das Herz vergrößert (Feer) und der Thymus hyper- 
plastisch. Sowohl röntgenologisch wie elektrokardiographisch zeigt sich die rechte Herzseite belastet (erschwerte 
Lungenpassage ?). Über die Differentialdiagnose zum Gargoylismus s. $. 394. Die sehr seltene Fettpolicorie kann 
durch eine Steatose der Leber zu einem klinischen Bild führen, das der Glykogenspeicherkrankheit van Crefeld- 
von Gierke weitgehend entspricht. Hypog! mie und Azetonurie fehlen jedoch, der Adrenalintest ist pathologisch, 
die Hyperlipämie und Hypercholesterinämie geringer. Durch die Mitbeteiligung des Herzens entsteht die Cardio- 
megalia lipogenica. Bei dem von Rossi beobachteten Fall (Abb. 221) bestand in den ersten Lebenstagen eine 
Herzinsuffizienz (Dyspnoe, leichte Zyanose, Lungenstauung) und im EKG eine starke intraventrikuläre Leitungs- 


störung. 
Anomaler Ursprung der Koronararterien 


Diese Mißbildung ist durch eine falsche Drehung des Septum aortopulmonale bedingt. Nach Soloff 
sind folgende 4 Varianten eines anomalen Ursprungs aus der A. pulmonalis möglich: 1. Falscher 
Ursprung der rechten, 2. der linken, 3. beider und 4. einer akzessorischen dritten Koronararterie. 


Symptome treten bei falschem Abgang der linken Koronarie (Bland-White-Garland-Syndrom) meistens erst zwischen 
dem 2. und 3. Monat auf (pulmonaler Druckabfall): Trinkschwierigkeiten (DD Aortenbogenanomalie), anfallsweise 
Dyspnoe, Blässe, Schwitzen und ängstliches Schreien oder gequälter Gesichtsausdruck (anginöse Symptome), schließ- 
lich die Zeichen der Herzinsuffizienz im Anschluß oder ohne einen vorangegangenen Infekt. Eine Zyanose fehlt oder 
ist gering. Ein apikales Schwirren kann vorhanden sein. Vor der Geburt ist die Anomalie belanglos. Wenn postnatal 
der Pulmonaldruck abzusinken beginnt, wird die Sauerstoffversorgung des Myokards durch venöses Blut bei stark 
erniedrigtem Mitteldruck ungenügend. Durch Ausbildung bzw. Erweiterung von Kollateralen mit der normal ent- 
springenden Koronarie kann eine kompensatorische Durchblutung von der gesunden Seite aus zustande kommen. 
Der Blutstrom in der falsch abgehenden Koronarie kehrt sich dann eventuell um. Dies erklärt, daß sich im Dextro- 
gramm die anomale Koronarie von der A. pulmonalis aus nicht darstellt und daß beim Katheterismus in der 
A. pulmonalis ein leichter Sauerstoffsättigungsanstieg festgestellt werden kann (Liebmann u.M.). Beim falschen 
Abgang der linken Koronarie ist der linke Ventrikel stark erweitert. Das Myokard kann hypertrophisch oder mehr 
degenerativ-fibrotisch verändert sein. Meistens ist jedoch die Wand im Vergleich zur Weite der Ventrikelhöhle dünn. 
Auch eine sekundäre Fibroelastose kann kombiniert sein. Nach Fontana u.M. sterben die meisten Patienten mit 
falschem Abgang der linken Koronarie plötzlich oder nach Herzinsuffizienz zwischen dem 3. und 6. Monat bzw. 80% 
zwischen dem 2. und 13. Monat. Selten tritt der Tod schon früher ein. Überlebt ein Kind das erste Jahr, so ist die 
Chance groß, daß es das Erwachsenenalter erreicht. Entspringen beide Koronarien falsch, so kommt es schon in der 
Neugeborenenperiode zum Exitus. Dagegen macht der falsche Abgang einer rechten oder einer akzessorischen dritten 
Koronarie keine Symptome und beeinträchtigt die Lebenserwartung nicht. 


Röntgenbild (Abb. 224). Das Herz ist auf Grund der Dilatation des linken Ventrikels vergrößert, die 
linke Kontur stark konvex und die Herzspitze stumpf. Die Herzpulsationen sind vermindert. Im SLD 
pulsiert die vordere Kontur lebhafter als die ausladende hintere. Die Lungen sind mindestens in der 
terminalen Phase gestaut. Im Angiokardiogramm ist der rechte Ventrikel schmal, der linke stark 
dilatiert, kugelig und relativ dünnwandig und pulsiert nur geringgradig (Case u. M., Sabiston u.M.). 
Im Dextrogramm stellt sich die linke Koronarie wegen der rückläufigen Durchblutung (s. oben) nicht 
dar. Bei der Aortographie füllt sich nur die rechte Koronarie (Liebmann u. M.). 


Elektrokardiogramm. Bei falschem Abgang der linken Koronarie besteht meistens eine Tachykardie 
mit einer Frequenz von 140 bis über 200/min. Die AV-Zeit ist der Frequenz entsprechend kurz, die 
QRS-Achse links- bis steiltypisch. Charakteristisch ist das Bild eines anterioren oder anterolateralen 
Infarktes. In Abl. I und aVL sind die Q-Zacken fast immer tief (QR- oder Qr-Typ; in aVL mißt 
Q nach Keith u. M. meistens mehr als 50%, der R-Zacke). Die T-Wellen sind meistens invertiert. Die 
ST-Strecke kann in I leicht gehoben oder gesenkt sein. In den BWA ist links präkordial die Q-Zacke 
tief und die R-Zacke klein oder fehlend (QS-Typ), bei ?/; d. F. ST kuppelförmig gehoben und die 
T-Welle negativ und symmetrisch. Je nachdem, ob degenerative oder reaktive Prozesse überwiegen, 
können sich ‚‚frische Stadien“ und ‚Folgestadien“ des Vorderwandinfarktbildes zeigen und in ver- 
schiedener Reihenfolge ablösen (Holzmann). Nach den niederen R/S-Relationen in V, zu schließen, 
besteht meistens auch eine LVH. 

Ein „koronares Muster“ ist aber auch beim Säugling nicht spezifisch für eine falsch abgehende linke Koronarie. 
So fanden Domiguez u. M. unter 26 derartigen EKG nur 14mal eine falsch entspringende linke Koronarie; Smal war 
eine Myokarditis und je Imal ein Tumor, ein echter Infarkt bei Transposition der großen Gefäße, eine Koronar- 


thrombose und eine Digitalisintoxikation die Ursache. Von den letzten 12 Fällen zeigten 8 einen mehr oder weniger 
charakteristischen Vorderwandinfarkt wie auch alle Fälle mit falsch abgehender Koronarie. Besonders die Myokarditis 
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kann einen Vorderwandinfarkt imitieren oder die Zeichen eines posterioren oder posterolateralen Infarktes aufweisen 
(Verletzung der diaphragmalen Herzwand). Letzteres wäre auch beim anomalen Ursprung der rechten Koronarie 
zu erwarten, doch ist diese Anomalie extrem selten, macht keine Symptome und keine Infarktzeichen. Dies läßt sich 
mit einem relativ leistungsfähigeren Anastomosennetz des rechten Ventrikels (Spalteholz) und einer größeren 
„koronaren Reserve‘ erklären (Messmann). Zudem wird der systolische Fluß in der linken Koronarie stärker ge- 
drosselt als in der rechten, weil der intramurale Druck des linken Ventrikels höher ist als der des rechten. Deshalb 
bleibt in der rechten Koronarie eine minimale systolische Zirkulation erhalten (Gregg). Ein falscher Abgang der linken 
Koronarie kann ausgeschlossen werden, wenn das EKG eine Verletzung der diaphragmalen Herzwand zeigt. Ein 
dem Vorderwandinfarktbild ähnliches EKG ist nach Di Sant’Agnese und Taussig auch bei der Glykogenose 
und Fibroelastose möglich. Interessant sind die Beobachtungen von Liebmann u.M. bei je einem 21,- 10- und 
14jährigen Kinde (2 mit falsch entspringender linker, 1 mit akzessorischer dritter Koronarie): Obwohl alle Symptome 
hatten, zeigte das EKG kein Infarktbild oder abnorme T-Wellen, sondern nur zweimal eine LVH und einmal ein 
normales Bild. Auch bei der arteriovenösen Koronarfistel sind infarktähnliche EKG möglich. Die Abgrenzung ist 
durch das systolodiastolische Geräusch und den günstigeren klinischen Verlauf leicht möglich ($. 203). 


Differentialdiagnose. Die Diagnose ergibt sich aus dem frühen Beginn der Symptome, der Links- 
vergrößerung des Herzens und dem elektrokardiographischen Bilde des Vorderwandinfarktes. Die DD 
richtet sich in erster Linie gegen die primären Myokarderkrankungen und die Myokarditis, die klinisch 
und elektrokardiographisch ähnlich sein können. Bei der Fibroelastosis endocardica sind nach Keith 
u.M. ein Q in Abl. I, eine T-Inversion in aVL und eine ST-Hebung links präkordial selten, und die 
T-Welle ist oft von V, bis V,, beim falschen Koronararterienabgang aber meistens nur in V, negativ. 
Auch ein spätes Einsetzen der Symptome erst gegen Ende des 1. Jahres spricht mehr für eine Fibro- 
elastose. Eine Aortenstenose führt selten schon im 1. Lebensjahr zur T-Inversion. Bei der Myokarditis 
(s. unten) werden Infarktbilder im EKG beobachtet. Eine Schädigung der Herzhinterwand spricht 
gegen einen anomalen Koronararterienabgang, eine LVH gegen eine Myokarditis. Bei der sehr seltenen 
kongenitalen Koronarkalzinose kann das EKG eine LVH und linksventrikuläre Erregungsrück- 
bildungsstörungen zeigen, eigentliche und vor allem ausgedehntere Infarkte sind aber nicht mitgeteilt. 
Bei bald nach der Geburt einsetzendem Lungenödem muß auch an eine Pulmonalvenenstenose 
gedacht werden. 


Therapie: Zur Verbesserung der Durchblutung kann eine Poudrage des Perikards (Paul u. M.), eine Anastomosen- 
operation mit einer Systemarterie (Mustard) oder die Ligatur der falsch abgehenden Koronarie (Liebmann u. M.) 
ausgeführt werden. Die letztere Operation verspricht aber nur Erfolg, wenn ein „Run off“ der Kollateralzirkulation 
(Leerlaufen in die A. pulmonalis) vorliegt. Deshalb sind vorher genaue Zirkulationsstudien mittels Katheterismus 
und Angiokardiographie notwendig (Stern u.M.). 


Säuglingsmyokarditis 


In der Literatur der letzten 10 Jahre wurde immer häufiger über Myokarditiden des Neugeborenen 
und Säuglings bzw. Kleinkindes berichtet. Dabei ist die Gruppe der „idiopathischen‘‘ Myokarditiden 
wesentlich kleiner geworden, seitdem die Coxsackie-Viren der Gruppe B als Myokarditiserreger nach- 
gewiesen wurden (Montgomery u.M.. Kibrick u.M., Van Crefeld u.M., Javett u.M., 
Rossi u.M.). 


Pathologisch-anatomisch ist das Herz vergrößert, dilatiert und schlaff, das Myokard im Schnitt blaßgrau und 
eventuell von Blutpunkten durchsetzt. Histologisch finden sich je nach Verlaufsdauer und Reaktionsform des Gewebes 
alle Übergänge von der einfachen serösen Entzündung und zellulären Infiltration mit oder ohne Nekrosen und F' rag- 
mentation der Muskelzellen bis zu chronisch-fibroplastischen oder granulomatösen Veränderungen (Schwielenherz). 
Das Endokard und Perikard sind in diesem Alter nur ausnahmsweise beteiligt. Beim älteren Kinde verläuft die 
Coxsackie-Infektion eher unter dem Bilde der akuten Perikarditis mit guter Prognose (Pericarditis acuta benigna, 
8. 392, Rossi). Als Myokarditiden bekannter Ätiologie sind zu erwähnen diejenigen bei anderen Viruserkrankungen 
(Poliomyelitis, Masern, Mumps, Hepatitis usw.), bei bakteriellen Infektionen (Staphylokokkeninfektionen, Pneumonie, 
Diphtherie, Tbe, Lues), Pilzerkrankungen (Moniliose, Histoplasmose usw.), ferner die Toxoplasmose und die toxisch- 
allergischen Formen (Rheumatismus S. 389, Diphtherie). Das Krankheitsbild kann zunächst leicht sein und mit 
Nahrungsverweigerung, Erbrechen oder Durchfall allmählich beginnen. Oft entwickelt sich aber ohne prämonitorische 
Symptome perakut das typische, schwere Krankheitsbild mit Dyspnoe, ängstlicher Unruhe, blasser oder livid- 
zyanotischer Haut und Hustenanfällen. Die Temperatur ist normal, subnormal oder leicht bis stark erhöht. Meistens 
besteht eine Tachykardie um 150—200/min, selten eine Bradykardie oder Arrhythmie. Der Puls ist schwach; die 
Herztöne, vor allem der 1. Ton, sind leise; eventuell besteht auch ein Galopprhythmus. Geräusche werden meistens 
vermißt oder sind systolisch und leise. Über den Lungen finden sich fein- bis mittelblasige Rasselgeräusche (DD Pneu- 
monie). Das Abdomen ist meistens stark aufgetrieben (DD Ileus) und die Leber vergrößert. 
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Röntgenbild. Das Herz ist in variablem Grade vergrößert, vor allem nach links oder auch beidseits. 
Das Gefäßband ist verbreitert, bei starker Lungenblähung mitunter aber auch verschmälert. Die 
Lungenfelder sind durch eine passive Hyperämie verschleiert; oft fällt die Abgrenzung gegen pneu- 
monische Infiltrationen schwer. 


Elektrokardiogramm. Ein Low-voltage und abgeflachte oder invertierte T-Wellen in den EA und BWA 
sind die häufigsten Veränderungen. Auch infarktähnliche Bilder werden beobachtet (S. 387). Relativ 
oft finden sich Rhythmusstörungen: Herzblock, Extrasystolen, ventrikuläre oder atriale Tachykardien. 
Die Befunde sind oft wechselnd. 


Differentialdiagnose. Die akute Form imponiert oft als Sepsis, schwere pulmonale Erkrankung oder 
Ileus. Auf Myokarditis verdächtig sind vor allem eine unregelmäßige Tachykardie, schwache Herztöne, 
ein Galopprhythmus und eine Dyspnoe, die stärker ist, als der pulmonale Befund erwarten ließe. 
Im EKG weisen namentlich ein Low-voltage, diffuse Rückbildungsstörungen und der rasche Wechsel 
des Befundes auf die Myokarditis. Die paroxysmale Tachykardie hat eine schnellere Frequenz, doch 
kann sie auch im Rahmen einer Myokarditis auftreten. Über die Differentialdiagnose zur Fibro- 
elastose, zum falschen Koronarabgang und den anderen Myokarderkrankungen siehe in den voran- 
gehenden Abschnitten. Therapeutisch empfehlen sich Sauerstoff, Sedierung, Digitalis, Corticoide 
und Antibiotica. Die Prognose ist ernst; ungefähr die Hälfte der Kinder stirbt. Die übrigen Fälle 
heilen aus, doch ist auch der Übergang in ein Schwielenherz möglich. Solange das Herz vergrößert 
ist, sollte die Digitalistherapie fortgesetzt werden. 


B. Das große und kleine Kinderherz 


Die Abgrenzung der kongenitalen Vitien gegen erworbene, vor allem degenerative oder entzündliche 
Erkrankungen ist beim älteren Kinde wichtiger als im frühen Kindesalter. Die kongenitalen Anomalien 
nehmen wegen der hohen und frühen Mortalität (S. 383) mit steigendem Alter absolut an Zahl ab, 
die erworbenen dagegen zu. Unter diesen stehen die rheumatischen Vitien an erster Stelle. So beob- 
achteten Keith u.M. bei den Kindern von 0—14 Jahren einer bestimmten Bevölkerungsgruppe 
in 77%, kongenitale Herzfehler, in 23%, erworbene. Bei den 6—14 Jahre alten Kindern betrugen die 
entsprechenden Zahlen 67 bzw. 33%. Im folgenden werden die wichtigsten entzündlichen und 
degenerativen Herzerkrankungen gestreift, soweit sie für die Differentialdiagnose von praktischer 
Bedeutung sind. 


Carditis rheumatica 


Die rheumatischen Herzerkrankungen sind in den letzten Jahrzehnten seltener geworden. Nach 
Hillu.M. (1949) liegt ihre Häufigkeit in der Altersgruppe von 5—19 Jahren je nach Gegend zwischen 
2 und 6%. Ätiologisch wirken ein Infekt mit hämolytischen Streptokokken der Gruppe A und eine 
besondere Reaktionsform des Organismus auf diesen Infekt zusammen. Prädilektionsalter der Er- 
krankung ist das 6.—10. Lebensjahr. In diesem Alter werden allgemein auch die höchsten Strepto- 
kokken-Antikörpertiter gefunden, und eine Streptokokkeninfektion verläuft am intensivsten (Rantz 
u.M.). Erkrankungen vor dem 2. Lebensjahr sind extrem selten, doch sind Einzelfälle beobachtet 
worden. Nach Jones werden die Manifestationen des rheumatischen Fiebers in Haupt- und Neben- 
kriterien eingeteilt. Modifiziert nach Rutstein u.M. gelten als Hauptkriterien: a) eine Poly- 
arthritis, b) eine Carditis, c) eine Chorea minor, d) Noduli rheumatici, e) ein Erythema marginatum, 
als Nebenkriterien: a) Fieber, b) Gelenkschmerzen, c) ein verlängertes PR-Intervall im EKG, 
d) eine beschleunigte Erythrozyten-Senkungsgeschwindigkeit, Leukozytose oder ein positives C-reak- 
tives Protein, e) ein vorausgehender Infekt mit 8-hämolytischen Streptokokken der Gruppe A (direkter 
Nachweis oder erhöhter Antistreptolysintiter), f) eine früher durchgemachte rheumatische Erkrankung 
bzw. ein inaktiver rheumatischer Klappenfehler. Die Diagnose eines Rheumatismus kann als gesichert 
angesehen werden, wenn 2 Hauptkriterien oder 1 Haupt- und 2 Nebenkriterien erfüllt sind. 

Die akute Carditis rheumatica tritt wenige Tage oder Wochen nach dem Streptokokkeninfekt auf. Sie kann fulminant 


und tödlich oder nur als unterschwellige Entzündung verlaufen. Auch die weitere Prognose ist sehr unterschiedlich: 
Einerseits kann ein schwerer Schub völlig ausheilen (Abb. 255), andererseits können sich, obwohl während des akuten 
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Schubes klinische Karditiszeichen fehlten, schließlich schwere Klappenveränderungen einstellen (Stollermann). 
So haben nach Ash etwa !/, der Choreapatienten nach 19 Jahren eindeutige Klappenfehler. Pathologisch- 
anatomisch handelt es sich meistens um eine Pankarditis, die erst zu unspezifischen exsudativen, später zu pro- 
liferativen Veränderungen führt. Das Endokard zeigt verruköse Auflagerungen, die sich auf die atriale Fläche der 
verdiekten AV-Klappen, die Chordae tendineae und die ventrikuläre Fläche der Aortenklappen beschränken. Im 
kard finden sich perivaskuläre Rundzellinfiltrate und Aschoffsche Knötchen, am stärksten in den subendokardialen 
Schichten des linken Vorhofs und Ventrikels. Das Perikard zeigt fibröse bis serofibröse Veränderungen. Im Vernar- 
bungsstadium werden die befallenen Klappen schlußunfähig und/oder stenotisch. Eine Coneretio pericardii ent- 
steht nicht. 


Röntgenbild. Als Zeichen einer frischen rheumatischen Myokarditis kann es zu einer zunehmenden 
Herzdilatation kommen (Abb. 225), die meist beide Herzseiten betrifft und zu einer allseitigen Herz- 
vergrößerung führt. Eine sehr schnelle und massive Größenzunahme ist fast immer Ausdruck einer 
begleitenden Perikarditis. Dafür spricht auch umgekehrt eine rasche Größenabnahme unter anti- 
rheumatischer Therapie. Die Herzdilatation bewirkt eine relative Insuffizienz der Klappen (besonders 
Mitralis, Aorta, seltener Trikuspidalis), der eine links- und rechtsseitige Herzinsuffizienz mit ihren 
typischen Zeichen folgen kann. Bei Linksdekompensation wird der linke Vorhof größer, und es kommt 
zur Lungenstauung. Die Herzbucht wird flacher (Mitralisation). Die Lungenstauung (S. 56) ist um so 
ausgeprägter, je kräftiger die rechte Kammer arbeitet. Sie kann bei zunehmender Vergrößerung des 
rechten Ventrikels wieder abnehmen. Tritt eine Rechtsinsuffizienz hinzu, so erweitert sich das Herz 
auch nach rechts (Vorhofvergrößerung), und der Cavaschatten wird breiter. Es kommt zu Leber- 
vergrößerung, Zwerchfellhochstand und pleuralen Ergüssen. 


Elektrokardiogramm. Am häufigsten sind Rückbildungsstörungen, eine Verlängerung des PR-Inter- 
valls oder ein Wenckebach-Phänomen, weniger häufig eine Verbreiterung und Knotung der P-Zacken 
und eine Verlängerung des QT-Intervalls. Die EKG-Veränderungen sind oft flüchtig (wiederholte 
EKG-Untersuchung!) und wechselnd. Gelegentlich kommen Arrhythmien vor. Die Herzfrequenz ist 
beschleunigt, nur ausnahmsweise verlangsamt. 


Phonokardiogramm. Auskultatorisch werden die Herztöne bei der Myokarditis dumpfer und leiser. 
Wenn Geräusche oder eine Perikarditis hinzukommen, sind sie eventuell kaum mehr zu hören. Wegen 
der — im Vergleich zum Fieber meist disproportionierten — Tachykardie entsteht der Eindruck 
einer Embryokardie, durch das Auftreten eines 4. Tones ein Galopprhythmus. Als Folge der frischen 
organischen Klappenveränderungen bzw. der Überdehnung der Klappenringe durch die Herzdilatation 
treten Herzgeräusche auf oder schon vorher bestehende Geräusche verändern ihre Qualität und 
Ausbreitung. Da in erster Linie die Mitralis erkrankt, entstehen über der Spitze systolische und eventuell 
mesodiastolische Geräusche (8. 105, DD zu bedeutungslosen Geräuschen 8. 107). Über der Basis kann 
ein diastolisches Aorteninsuffizienzgeräusch auftreten (S. 204). Bei fibrinöser Perikarditis ohne großen 
Erguß kommt es zu typischen Reibegeräuschen (S. 107), die bei rheumatischer Ätiologie nach Nadas 
immer von signifikanten anderen Herzgeräuschen begleitet sind. Bei Ausbildung eines größeren serösen 
Ergusses verschwinden die anfänglichen Reibegeräusche unter gleichzeitiger Abschwächung der 
Herztöne. 

Differentialdiagnose. Die ätiologische Diagnose stützt sich auf die auf S. 389 erwähnten Kriterien. 
Wegen der variablen Symptomatik des rheumatischen Fiebers muß man, wenn eine kardiale Beteiligung 
nicht sicher ist, unter anderem an eine Appendieitis, Periarteriitis nodosa, primär chronische Poly- 
arthritis und an einen Lupus erythematodes disseminatus denken. Bei der primär chronischen Poly- 
arthritis sind Herzgeräusche eher selten ; meist ist die Milz vergrößert. 

Wenn eine Karditis gesichert ist, ist eine subakute bakterielle Endokarditis differentialdiagnostisch auszu- 
schließen: Bei ihr fehlen stets die übrigen Hauptkriterien des Rheumatismus, und der Antistreptolysintiter ist meistens 
nicht erhöht. Dagegen findet man eine stärkere Anämie, eine Milzvergrößerung, Petechien (Mikroembolien) und 
positive Blutkulturen (mehrmalige Blutentnahmen innert 48 Stunden und besonders im Fieberanstieg). Die subakute 
Endokarditis pfropft sich auf einen schon bestehenden Herzfehler auf. Nach Gelfman u. M. beträgt ihre Häufigkeit 
bei den kongenitalen Vitien insgesamt 6,5%, bei den Fällen, die älter als 2 Jahre werden, 16,5%. Sie befällt vor allem 
folgende Anomalien: Bikuspidale Aortenklappen, offenen DB (Abb.233), ISTA, VSD, TF, PST und AST. Die endo- 
karditische Läsion ist vor allem distal von einer Einengung lokalisiert, die zu einem Druckgefälle mit starker Be- 


schleunigung der Blutströmung führt. Aus hydrokinetischen Gründen ist der Wanddruck unmittelbar hinter dem 
stenotischen Bezirk und damit dessen Wandperfusion gering. Dies erklärt sowohl die typische Lokalisation wie das 


Das große und kleine Kinderherz 391 


schlechte Ansprechen der Endokarditis auf Antibiotica (Rodbard). Beim A ist die subakute bakterielle Endo- 
karditis extrem selten, doch scheint gerade der ASD zur rheumatischen Karditis zu disponieren. Die Tatsache, daß 
das Lutembacher-Syndrom (8. 139) beim weiblichen Geschlecht häufiger ist als beim männlichen (0:5 = 3:1) 
und in den ersten Lebensjahren selten vorkommt, spricht dafür, daß in den meisten Fällen die Mitralstenose nicht 
kongenitaler, sondern rheumatischer Natur ist (Fontana u. M.). Darauf weist auch, daß Espino-Vela bei 12 Fällen 
von Lutembacher-Syndrom neben einem kombinierten Mitralvitium mit vorwiegender Stenose 7mal eine Triku- 
spidal- und 3mal eine Aortenklappenbeteiligung nachweisen konnte. Klinisch imponieren diese Fälle als Rheumatismus 
mit kombinierten Klappenfehlern; auf den ASD macht vor allem der IRSB im EKG aufmerksam. 


Prognose: Bland u. M. stellten folgende Beziehungen zwischen den Symptomen während der ersten akuten Erkran- 
kung einerseits und der Todesrate innerhalb der nächsten 10 bzw. 20 (in Klammern) Jahre andererseits fest: 1. stark 
vergrößertes Herz: — 80% (81%) Todesfälle, 2. Herzinsuffizienz: — 71% (80%), 3. Perikarditis: — 56% (63%), 
4. Noduli: — 38% (43%), 5. Arthritis: — 22% (27%), 6. Chorea: — 9,4% (12%). Nach den gleichen Autoren hatten 
von 653 Fällen mit sicherer Karditis nach 10 Jahren 11% und nach 20 Jahren 16% keinerlei Anzeichen einer kardialen 
Erkrankung mehr. Umgekehrt hatten von den Patienten, die beim ersten akuten Rheumatismusschub noch keine 
Herzsymptome zeigten, nach 10 Jahren 24%, nach 20 Jahren 44% einen Klappenfehler, obwohl bei rund einem Drittel 
dieser Fälle kein Rezidiv manifest geworden war. Welche Klappen geschädigt sind, scheint die Prognose nicht wesent- 
lich zu beeinflussen (de Graff u. M.). Lediglich die Beteiligung der Trikuspidal- oder Pulmonalklappen ist deutlich 
ungünstiger. Am häufigsten sind die Mitralklappen, seltener die Aortenklappen und noch seltener die Trikuspidal- 
und Pulmonalklappen befallen. White fand unter den rheumatischen Vitien folgende Verteilung: Mitralfehler in 62%. 
Aortenfehler in 5%. Kombination dieser beiden in 33%. Im Kindesalter werden vorwiegend Klappeninsuffizienzen 
beobachtet, da die Entwicklung einer Stenose 6—20 Jahre, sicher nie weniger als 2 Jahre beansprucht (Castle u. M.). 
Stenosen der Mitral-, Aorten- oder Trikuspidalklappen vor dem 8.—10. Lebensjahr sind deshalb mit größter Wahr- 
scheinlichkeit nicht rheumatischer, sondern kongenitaler Natur. Klappenverkalkungen findet man im Kindesalter 
praktisch nie. In der Symptomatologie unterscheiden sich die erworbenen Klappenfehler prinzipiell nicht von den 
angeborenen, doch sind die angeborenen Formen im Kindesalter in der Regel wesentlich schwerer. Das operative 
Vorgehen wird entscheidend von folgenden Punkten bestimmt: Schwere des Fehlers, Befallensein einer oder mehrerer 
Klappen, Vorliegen einer reinen Insuffizienz oder Stenose oder die Kombination beider. Kombinierte Fehler an 
mehreren Klappen und die Kombination von Insuffizienz und Stenose an einer Klappe sind chirurgisch wesentlich 


schwerer zu korrigieren. 
Perikarditis 
Die Perikarditis ist in der Regel eine Begleiterscheinung einer Grundkrankheit und nur selten eine 


selbständige Erkrankung. Nach dem Verlauf können akute und chronische Formen, pathologisch- 
anatomisch eine fibrinöse, serofibrinöse, seröse, hämorrhagische und neoplastische Form unterschie- 


den werden. 


Pericarditis acuta 


Ätiologisch ist im Kindesalter der Rheumatismus acutus an erster Stelle zu erwähnen (etwa %). Dann folgen nach 
Keith u.M. die Sepsis, die akute benigne Form, die Urämie, die prir chronische Polyarthritis, die Tuberkulose 
und in ganz kleiner Zahl einige andere Leiden wie Lupus erythematodes, primäre oder metastatische Tumoren (Abb. 258). 
Die rheumatische Perikarditis bevorzugt das 5.—10. Jahr, die septische die ersten 2 Jahre, die akute benigne das 
2.—10. Jahr. Symptome der Perikarditis sind: Präkordiale Schmerzen, ein perikardiales Reibegeräusch ($. 107), eine 
meist rasch zunehmende Herzvergrößerung und schließlich die Zeichen der Herztamponade wie Erweiterung der 
Halsvenen, Lebervergrößerung. Dyspnoe, Tachykardie und Pulsus paradoxus (inspiratorische Abnahme). 


Röntgenbild. Rein fibrinöse Veränderungen und kleinere Ergüsse (Kinder bis 150 cem, Erwachsene 
bis 250 ccm) entgehen dem röntgenologischen Nachweis. Größere Ergüsse zeigen sich in einer Ver- 
breiterung bzw. Vergrößerung des Herzschattens, die wegen der ungleichen Verteilung des Ergusses 
in der Umgebung der Herzspitze und am Zwerchfell am stärksten, rechts und vorne geringer und 
hinten am geringsten ist (Zdansky). Die Gliederung des Herz-Gefäßschattens in einzelne Bögen geht 
verloren. Das linke Zwerchfell kann nach kaudal gedrängt und das rechte durch die Leberstauung 
nach kranial verlagert werden. Typisch ist die Dreieck- oder Flaschenkürbisform des verbreiterten 
Herzschattens (Abb. 255b, 257 b), die im Liegen mehr in eine Kugelform übergeht. Letztere kann bei 
prallem Erguß auch im Stehen vorhanden sein (Abb. 258). Die Randpulsationen sind stark abgeschwächt 
oder fehlen, besonders im Spitzenbereich (fehlender Spitzenstoß bei großem Herzen), und das Herz 
ändert seine Größe beim Müllerschen und Valsalvaschen Versuch nicht (Heckmann). Die Lungen- 
felder sind hell (rechtsseitige Einflußstauung), die V. cava superior ist verbreitert. 


Phonokardiogramm. Ein typisches Reibegeräusch (S. 107) fanden Keith u. M. bei ?/, der rheumati- 
schen, tuberkulösen und akuten benignen Perikarditiden, bei der septischen Perikarditis nur bei !/g. 
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Wenn der Erguß zunimmt, kann das Geräusch verschwinden, wegen partieller Adhäsionen jedoch 
auch fortbestehen; gleichzeitig werden die Herztöne leise bis unhörbar: bei gleichzeitiger Myokarditis 
sind sie auch dumpf. 


Elektrokardiogramm. Der perikardiale Flüssigkeitsmantel führt in allen Ableitungen zu einer Nieder- 
spannung von QRS und T, die aber weder konstant noch spezifisch ist. Die konstanteren und charak- 
teristischeren ST- und T-Veränderungen erklären sich aus einer Schädigung des subepikardialen 
Myokards (Außenschichtschaden). Initial, d.h. innerhalb der ersten Woche nach Entstehung eines 
Reibegeräusches bzw. eines Ergusses, kommt es in allen Ableitungen zu einer eher konkaven Hebung 
der ST-Strecke und der T-Welle, im weiteren Verlauf zur Normalisierung der ST-Strecke und Ab- 
flachung der T-Wellen, schließlich zur T-Inversion. Fehlt ein Low-voltage, so kann das EKG in einem 
bestimmten, oft dem schwersten Stadium normal erscheinen (normale ST-Strecke ohne T-Inversion) 
(Nadas). Die ST- und T-Veränderungen können einem Infarktbild ähnlich sein, doch sind sie im Gegen- 
satz zu diesem meist nicht auf eine bestimmte Stelle beschränkt. Zudem sind die ST-Veränderungen 
zum Zeitpunkt, in dem die T-Inversion beginnt, meist schon verschwunden, während beim Infarkt 
beide mehr oder weniger gleichzeitig vorhanden sind (Nadas). Die Rückbildung aller Veränderungen 
braucht Wochen, eventuell Monate. 


Differentialdiagnose. Die Diagnose der Perikarditis ergibt sich aus dem Reibegeräusch, einer zunehmen- 
den Herzvergrößerung, den EKG-Veränderungen und dem Rechtsversagen oder durch den direkten 
Ergußnachweis (Punktion, Katheterismus). Die für das therapeutische Vorgehen entscheidende ätio- 
logische Diagnose läßt sich aus den übrigen, auf die Grundkrankheit hinweisenden klinischen oder 
Laboratoriumsbefunden stellen. Bei der rheumatischen Perikarditis findet man im Gegensatz zu den 
übrigen Formen so gut wie immer zusätzliche Herzgeräusche (Pankarditis). Die akute benigne 
Perikarditis zeichnet sich durch den gutartigen Verlauf und die Rezidivneigung aus und folgt meist 
auf milde respiratorische Infekte. Sie ist vorwiegend oder ausschließlich auf eine Infektion mit Cox- 
sackie-B-Viren zurückzuführen (Bain u. M., Rossi u. M.), die serologisch oder kulturell nachgewiesen 
werden kann. Eine epidemische Häufung von Perikarditiden, Pleurodynie oder aseptischer Meningitis 
kann darauf hinweisen. Bei primären Myokarderkrankungen (S.384ff.) fehlt der für die Perikarditis 
typische Pulsus paradoxus. Zudem spricht die myogene Herzinsuffizienz besser auf Digitalis an, 
während bei der mechanisch bedingten Insuffizienz der Perikarditis die Parazentese oder Entlastungs- 
punktion die Therapie der Wahl ist. 


Pericarditis constrietiva (Abb. 259) 


Eine schwielige Perikarditis, die sich schleichend über Jahre, seltener innert kurzer Zeit nach einer 
akuten Perikarditis entwickelt, ist bei jeder chronischen Rechtsinsuffizienz ungeklärter Genese diffe- 
rentialdiagnostisch zu erwägen. Klinische Hinweise sind nach Nadas die Trias eines kleinen Herzens 
mit erhöhtem Venendruck und Aseites (Einflußstauung), ferner ein Pulsus paradoxus und eine kleine 
Pulsamplitude. Die Herztöne sind eventuell abgeschwächt, häufig besteht ein verstärkter 3. Ton. 
Eigentliche Herzgeräusche fehlen in der Regel. 


Röntgenbild. Das Herz ist normal groß bis mäßig vergrößert, oft dreieck- oder kugelförmjg oder durch 
Verwachsungen mit der Umgebung stark deformiert. Die Pulsationen sind schwach bis fehlend je 
nach der oft unterschiedlichen Verschwartung der einzelnen Herzabschnitte. So können nach Zdansky 
bei Konstriktion und Fixation des rechten Herzens die Pulsationen links auffallend stark sein. Die 
Herzgröße ist nicht atemvariabel. Oft ist die V. cava superior dilatiert. Das Fehlen einer Lungenstauung 
mit ein- oder beidseitigem Hydrothorax spricht für eine vorwiegend rechtsseitige Funktionsbehinde- 
rung, eine Lungenstauung für eine Konstriktion des linken Herzens. Verkalkungen werden mit zuneh- 
mendem Alter häufiger. Sie legen sich schalen- oder ringförmig um das Herz und sind im Verlauf des 
Sulcus atrioventrieularis und an der Facies sternocostalis und diaphragmatica häufig, während die 
Herzspitze oft frei bleibt (Zdansky). Sie werden am besten bei drehender Durchleuchtung erkannt 
und lokalisiert, während sie auf Röntgenbildern in einzelnen Projektionen im dichten Herzschatten 
untergehen können. 
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Elektrokardiogramm. Die Perikardschwarte kann eine Niederspannung hervorrufen. Die T-Wellen 
sind links präkordial oft abgeflacht bis negativ. Das häufigste Zeichen ist ein breites, gekerbtes P-cardiale. 
Rhythmusstörungen (Vorhofflimmern usw.) sind bei älteren Patienten häufiger als bei jungen. 


Differentialdiagnose. Wenn Perikardverkalkungen fehlen, kann die Abgrenzung gegen eine diffuse 
Myokardfibrose schwierig sein. Bei dieser Erkrankung, die familiär und sporadisch auftritt (Coelho 
u.M.) und zur Herzvergrößerung führt, sind Klinik und Katheterbefunde ähnlich wie bei der Peri- 
carditis constrietiva. Im EKG spricht ein QS-T'yp in verschiedenen Ableitungen für die Myokardfibrose. 


Theräpie. Sie besteht in der partiellen oder totalen Dekortikation des Herzens, die eine rasche Besserung bringt. 
Allerdings ist sie mit einer Mortilität von etwa 20%, belastet. Postoperativ kann sich das Herz vergrößern, gleich 
bleiben oder kleiner werden. Die Zeichen der Einflußstauung verschwinden, die EKG-Veränderungen bilden sich 


zurück. 


Tumoren des Herzens 


Von den insgesamt sehr seltenen primären Herztumoren sind als wichtigste die Myxome, Myosarkome 
und Teratome zu nennen. Das klinische Bild ist meistens bizarr und in erster Linie davon abhängig, 
ob sich der Tumor intramural, intraperikardial oder intrakavitär entwickelt. 


Die Myxome wachsen meistens als gestielte, intrakavitäre Tumoren von der Vorhofwand aus. Sie liegen 3mal so 
häufig im linken als im rechten Vorhof und nur ausnahmsweise in beiden Vorhöfen. Da sie den Atrioventrikularostien 
benachbart sind, können sie Mitral- bzw. Trikuspidalfehler imitieren. Bei 30 linksseitigen Vorhofmyxomen fanden 
Cumming u. M. folgende Symptome: Arbeitsdyspnoe in 72%, Embolie in 52%, Ödeme in 40%, Herzklopfen in 36%, 
Brustschmerzen in 30%, Orthopnoe in 21%. Lagewechselsymptome in 18%, plötzlichen Tod in 15%, Fieber in 12%, 
Brustschmerzen in 9%, Synkopen in 6%. Bei ®/, der Fälle waren systolische und diastolische apikale Geräusche vor- 
handen. Typisch sind ein spontan und bei Lageänderung wechselnder Geräuschbefund. Der 1. Ton war in 48%, 
der 2. Ton in 45% laut; ein Mitralöffnungston (6%) und ein Galopp (10%) waren selten. Das EKG war bei 15% 
normal; eine RVH fand sich in 46%, eine Rechtsachse in 38%, P- und T-Veränderungen in 27 bzw. 23%, eine Nieder- 
spannung von QRS in 8% und Rhythmusstörungen in 19%. Wenn die Mitralfunktion beeinträchtigt ist (bei Kindern 
eher Insuffizienz, bei Erwachsenen eher Stenose), kann der linke Vorhof vergrößert sein. Bei Verdacht auf einen 
Mitralfehler sollte differentialdiagnostisch dann an ein Myxom gedacht werden, wenn 1. keine rheumatische Vor- 
geschichte besteht, 2. die Geräuschintensität schnell und oft wechselt und die Geräusche lagevariabel sind, 3. andere 
lagevariable Symptome auftreten, 4. der Verlauf rasch progredient ist bzw. trotz schwerem Zustand Rhythmus- 
störungen fehlen, 5. Embolien ohne Vorhofflimmern auftreten oder 6. das klinische Bild einer Mitralstenose mit systo- 
lischem Geräusch besteht. Auf ein rechtsseitiges Vorhofmyxom weisen die Zeichen eines Trikuspidalfehlers, eine 
unerklärbare Rechtsinsuffizienz, lageabhängige Symptome und wiederholte Lungenembolien. Im Kindesalter sollte 
man bei jeder unerklärlichen Embolie an ein Vorhofmyxom denken; die Angiokardiographie ist dann indiziert, selbst 
wenn andere kardiale Symptome fehlen, und beweist den Tumor durch einen typischen Füllungsdefekt. Die Vorhof- 
myxome können mit Erfolg operiert werden. Intramurale Tumoren, so die Myosarkome, können zu Rhythmus- 
störungen, progressiver Herzvergrößerung und -insuffizienz führen, während Geräusche meistens fehlen. Wachsen 
die Tumoren ins Perikard ein, so kann eine Perikarditis entstehen (Abb. 258). Gutartige zystische Perikardtumoren 
formen den Herzschatten abnorm um, müssen die Herzfunktion aber nicht beeinträchtigen. 


Kardiomegalien bei hereditären Grundkrankheiten 


Familiäre Kardiomegalie. Bei diesem von Evans 1949 abgegrenzten Leiden ist das Herz pathologisch-anatomisch 
vor allem linksseitig stark vergrößert und erweitert und das Myokard verdickt. Histologisch finden sich außer einer 
Hypertrophie der Muskelfasern fleckförmige oder diffuse Fibrosen, selten interstitielle Infiltrate. Die Pulmonalarterie 
kann infolge postembolischer Lungenveränderungen erweitert sein (Gloor, Kuzmann u. M.). Klinisch ist das Herz 
oft schon vor der Pubertät vergrößert, während Symptome (Müdigkeit, Anstrengungsdyspnoe, Palpitationen, Syn- 
kopen, paroxysmale Tachykardien, wiederholte Embolien, schließlich Herzinsuffizienz und Rechtsversagen), häufig 
erst nach dem 20. Lebensjahr bzw. kurz vor dem Tode auftreten. Über dem Herzen hört man uncharakteristische 
systolische und evtl. diastolische Geräusche oder einen Dreierrhythmus. Die beschriebenen EKG-Veränderungen 
sind uneinheitlich. Fast jede Sippe scheint ihre spezifischen Befunde zu haben. So sahen Kuzmann u. M. eine LVH 
mit Myokardschaden oder bizarre QRS-Komplexe, ferner Rhythmusstörungen und einen variablen AV-Block, 
während Gloor vorwiegend einen Rechtsschenkelblock ohne LVH oder Myokardschaden fand. Der Erbgang ist 
verschieden (dominant oder rezessiv, autosomal dominant mit verschiedenem Penetranzgrad ?). 


Progressive Muskeldystrophie. Eine kardiale Beteiligung ist häufig, wenn auch entsprechende Symptome zunächst 
meist fehlen. Das Herz ist oft erst im Insuffizienzstadium vergrößert. Feinster Index ist das EKG, das bei der 
pseudohypertrophischen Form des Leidens in etwa 80% pathologisch ist. Nach Keith u. M. beobachtet man über- 
wiegend eine RVH, bei 50% auch einen IRSB, bei der Minderheit eine LVH und in 30% ein kurzes PR-Intervall. 
Perloff beschreibt folgende Veränderungen: hohes R in V, (53%), abnorm tiefe Q-Zacken in I, aVL, V;.(24%), 
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RSr’ in V, (24%), ferner PR-Intervall- und QRS-Verlängerungen, kompletten Herzblock, nodale Extrasystolen, 
wechselnden Pace-maker, geringe T-Anomalien und häufig eine Tachykardie. 


Friedreichsche Ataxie. Eine klinisch manifeste Herzkrankheit („toxische Myokarditis‘‘) wird bei etwa 30%, der Fälle 
beschrieben. In der Regel beginnen die neurologischen vor den kardialen Symptomen. Doch wurden von Thilenius 
u.M. 2 Fälle mitgeteilt. bei denen die kardialen Erscheinungen (Arrhythmien, Palpitationen, Retrosternalschmerz, 
Herzdekompensation) vor bzw. gleichzeitig mit den neurologischen auftraten. Fehldiagnosen wie rheumatische 
Karditis bzw. Chorea mit Herzbeteiligung sind also möglich. Die Kardiomegalie beruht vor allem auf einer Verg! 
rung des linken Ventrikels. Die Herztöne sind in der Regel normal. Meist bestehen systolische und ausnahmsweise 
auch diastolische Spitzengeräusche. Das EKG ist bei einem Drittel der Fälle pathologisch. Am konstantesten sind 
flache, diphasische oder negative T-Wellen in I—IIL, aVF und V,—V,.T ist in Abl. III fast immer tiefnegativ. Die 
P-Zacke ist in Abl. II oft spitz. Obwohl autoptisch oft eine Linkshypertrophie gefunden wird, ist die QRS-Achse 
meistens normal oder weicht nach rechts ab. Aurikuläre oder ventrikuläre Extrasystolen und Vorhofflimmern kommen 
vor. In der Regel führt die Erkrankung erst im Erwachsenenalter zur Herzinsuffizienz. 


Gargoylismus. Die Krankheit beruht auf der Speicherung eines abnormen Mucopolysaccharids (Nachweis im Urin 
-hym und im fibroblastischen Gewebe vieler Organe (Knochen, Haut. Auge. Gehirn, Leber, Milz 
usw.). Sie ist meistens am typischen Aspekt des Patienten leicht zu erkennen. Bei 80%, der Sektionen findet man 
eine Hypertrophie des Herzens, vor allem des linken, seltener des rechten Ventrikels. Die Klappen (vor allem die 
Mitralis) sind in etwa 60% verdickt, mitunter auch das übrige Endokard. Die Coronarlumina können eingeengt sein. 
Klinisch bestehen bei etwa der Hälfte der Fälle kardiale Symptome: Systolische Spitzengeräusche, Herzvergrößerung 
bis zur Herzinsuffizienz und EKG-Veränderungen (LVH oder komb. VH, Vorhofbelastung, PR-Verlängerung, 
Schiebleru. M.). Die Herzbeteiligung ist für die schlechte Prognose des Leidens entscheidend: die Hälfte der Patienten 
stirbt plötzlich oder nach einer Herzinsuffizienz innerhalb der ersten 10 Lebensjahre. 


möglich) im Pareı 


C. Differentialdiagnostische Übersicht der kongenitalen Herzfehler 


Der größte Teil der angeborenen Herzfehler beruht auf 
abnormen intra- und extrakardialen Querverbindungen (Septumdefekte, offener Ductus Botalli, 
aortopulmonales Fenster, transponierte Lungenvenen), 
Stenosen bis Atresien der Klappen, Ausflußbahnen und großen Gefäße, 
Drehungs- und Septierungsstörungen oder auf 
Kombinationen dieser Anomalien. 


Die differentialdiagnostischen Grundfragen sind deshalb: 

1. Niveau der Querverbindung ? Richtung und Ausmaß des Shuntes ? 

2. Niveau und Schweregrad der Stenose ? 
. Lage und Form der Aorta und A. pulmonalis > Transposition, Truncus ac. ? 
4. Zustand der peripheren Lungengefäße ? 


DY 


Die Herzfehler führen zur hämodynamischen Belastung eines oder beider Ventrikel. Erkennt man 
aus dem Röntgenbild oder Elektrokardiogramm die Seite der Belastung, so geht man differential- 
diagnostisch von diesem Befunde aus (Tabelle A). Die Zahl der jeweils möglichen Anomalien kann 
durch das klinische Symptom der Zyanose oder ‚„‚Azyanose“ und durch die Differenzierung zwischen 
einer Volumen- und Druckbelastung begrenzt werden. Berücksichtigt man auch die Größe der Vorhöfe 
und der Aorta bzw. A. pulmonalis, d.h. die den Ventrikeln benachbarten Herz- und Gefäßabschnitte, 
und die Lungengefäßzeichnung, so ist in vielen Fällen die zugrunde liegende Anomalie zu diagnosti- 
zieren. Eine vermehrte arterielle Lungengefäßzeichnung (S. 56) bedeutet einen Li-Re-Shunt, eine 
verminderte (8. 53) eine Querverbindung mit Re-Li-Shunt oder eine starke Einengung der A. pulmo- 
nalis bzw. des Pulmonalgefäßbaumes. Ein großer rechter Vorhof weist auf eine Volumenbelastung 
(Li-Re-Shunt auf Vorhofniveau, Pendelblut, Restblut bei Abflußbehinderung) oder eine stärkere 
Druckbelastung des Herzens (S. 40). Eine Vergrößerung des linken Vorhofs findet man bei Li-Re-Shunt, 
Abflußbehinderung durch eine Mitralstenose oder bei Pendelblut infolge Mitralinsuffizienz. Die großen 
arteriellen Gefäße können durch ein vermehrtes Volumen (Shunt-, Pendelblut), einen erhöhten 
Druck (prästenotisch, Hypertension), poststenotisch und als Folge von Wandveränderungen dilatiert 
sein (S. 44). Eine Dilatation spricht nicht immer für eine Hypertrophie und Belastung der vorgeschal- 
teten Kammer. Zwischen dem Grad der Dilatation und dem Volumen bzw. Druck besteht keine direkte 
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Korrelation, da auch eine unterschiedliche Wandbeschaffenheit und der Gefäßtonus das Kaliber 
beeinflussen. Nur die Verkleinerung der Gefäße geht dem Durchflußvolumen parallel und weist immer 
auf einen verminderten Durchfluß. 


Auf dem Röntgenbild ist eine Linksbelastung, im Elektrokardiogramm eine Rechtsbelastung leichter 
zu erkennen. Mit beiden Methoden kann es schwierig sein, eine kombinierte Belastung von einer iso- 
lierten Rechtsbelastung zu differenzieren (S. 48, 97). Auch ist es nicht immer möglich, nach dem EKG- 
Befund zwischen einer Druck- und Volumenbelastung des linken Herzens zu unterscheiden. Läßt sich 
die Belastung der Ventrikel nicht sicher beurteilen, so kann man differentialdiagnostisch von der Lungen- 
gefäßzeichnung und von einer allfälligen Zyanose ausgehen (Tabelle B). Zieht man noch die Größe der 
Vorhöfe und die Form der Herzbucht zur Differenzierung heran, so ist oft auch auf diesem Wege 
auf die zugrunde liegende Anomalie zu schließen. Eine auffallend tiefe Herztaille kann bedeuten: 
eine schwere Stenose oder Hypoplasie der rechten Ausflußbahn, ein Fehlen des Infundibulum oder 
eine Verlagerung der rechten Ausflußbahn bei Transposition der großen Gefäße bzw. bei Rechts- 
rotation des Herzens infolge Linksbelastung. Besteht bei einer tiefen Taille keine Zyanose und ist die 
Lungengefäßzeichnung vermehrt, so kann es sich nur um eine korrigierte Transposition handeln. Eine 
verstrichene Herztaille ist im Kindesalter oft ein normaler Befund (S. 23). Andererseits weist ein 
verstrichener bis prominenter Taillenbereich auf ein weites Infundibulum pulmonale, eine große 
A. pulmonalis oder einen vergrößerten linken Vorhof, unter Umständen auch auf eine in die Herzbucht 
verlagerte Aorta ascendens bei Anteposition. 


Ein anderer differentialdiagnostischer Weg besteht darin, daß man durch die Synopsis der einzelnen 
Befunde des Röntgenbildes, Elektro- und Phonokardiogramms zu einer Diagnose zu gelangen versucht 
(Tabelle ©). Röntgenologisch kann man von der Herzgröße des Frontalbildes ausgehen und die 
Lungengefäßzeichnung sowie das klinische Symptom der Zyanose oder „Azyanose‘‘ in die Differen- 
zierung einbeziehen. Ein „kleines“, d.h. normal großes Herz findet man besonders bei Druckbelastungen 
leichten oder mittleren Grades (S. 38); sofern das Zwerchfell tief steht, auch bei einer schwereren 
Druckbelastung. Handelt es sich um eine Volumenbelastung, so spricht ein relativ kleines Herz für 
einen leichteren Grad (8. 39). Der Herzschatten bleibt relativ klein oder normal groß, wenn sich mit 
zunehmendem Alter das Zwerchfell senkt und das Herz nach rechts rotiert, d.h. sich steiler einstellt 
(8. 23). Aus diesem Grunde kann bei der Verlaufsbeobachtung der frontale Herzschatten klein bleiben 
oder sogar kleiner werden, obwohl der Schweregrad des Vitiums sich nicht ändert oder sogar zunimmt. 
Dann sieht man aber im schrägrechten Durchmesser, in dem die Rechtsrotation quasi aufgehoben ist, 
die wahre Herzgröße und erkennt, daß das Herz frontal nur scheinbar verkleinert ist. Ursachen für 
eine, wie die schrägen Bilder zeigen, echte Herzverkleinerung sind die Abnahme eines Li-Re-Shuntes 
oder eine Shuntumkehr, wenn sich sekundäre Pulmonalgefäßveränderungen ausbilden, eine Ausfluß- 
bahnstenose hinzukommt oder die Querverbindung relativ bzw. absolut kleiner wird (8. 29f). Eine 
echte Verkleinerung des Herzens stellt sich auch postoperativ nach Korrektur einer Anomalie ein. 
Eine Herzvergrößerung spricht für eine Progredienz der Anomalie (Stenose, Shunt), für das Hinzu- 
kommen einer anderen Belastung (Druckbelastung durch periphere Widerstandserhöhung, Volumen- 
belastung bei Klappeninsuffizienz, Anämie) oder einer muskulären Insuffizienz (S. 383). Auch nach 
einer Shuntoperation wird das Herz größer. 


Die Synopsis der röntgenologischen, elektrokardiographischen und phonokardiographischen Kriterien 
führt in vielen Fällen zur Diagnose und läßt auch oft den Schweregrad einer Anomalie erkennen. 


Weisen Röntgenbild, Elektro- und Phonokardiogramm nicht in die gleiche Richtung, so sind die Einzel- 
befunde mit Vorsicht zu bewerten und die möglichen Diagnosen gegeneinander abzuwägen. Wenn die 
definitive Abklärung mit Spezialmethoden und die Operation nicht dringend sind, kann eventuell auch 
die Verlaufsbeobachtung die Diagnose sichern. 
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Tabelle A 
Zyanose 
Li. Vorhof 


Aorta 
Lungengefäß- 


zeichnung 
Anomalien 


Differentialdiagnose 
s. Seite: 


Zyanose 


Re. Vorhof 
Pulmonalis 
Lungengefäß- 


zeichnung 
Anomalien 


Differentialdiagnose 
s. Seite: 


Zyanose 


Vorhofgröße 


Lungengefäß- 
zeichnung 


Große Gefäße 


Anomalien 


Differentialdiagnose 
s. Seite: 


Linksbelastung 
fehlend 
I 

I [ 

normal vergrößert 
1 
: I 1 

dilatiert dilatiert normal-klein 
normal vermehrt normal-vermehrt 


AST: Aorta post- 
stenotisch dilatiert 
ISTA: Aorta prä- 
stenotisch dilatiert 


DB I-II: Aorta bis 
Isthmus dilatiert 
Aortopulm. Fenster: 
Nur Aorta asc. 


AINS: ganzer Aor- dilatiert 

tenbogen dilatiert 

177, 201 201, 233 

Rechtsbelastung 
fehlend 
| 
I [ 

normal-vergrößert vergrößert 


Stamm dilatiert 


normal-vermindert 


PST 


114 


bis peripher dilatiert 
vermehrt 


ASD/FM 


147 


MINS VSDI-I 


201 


vorhanden 


vorhanden 


vergrößert 


normal 


vermindert 


Trikuspidalatresie 
Pulm. Atresie Typ 1 


314 


Da, 


normal 
klein-hypoplastisch 
vermindert 
TF/Pseudotruneus 
TAC Typ IV 

TRG + PST 


274, 340 


Kombinierte Belastung 


vergrößert 


klein-normal- 
dilatiert 
vermindert 

Trilogie 

Ebstein 

Pulm. Atresie Typ 2 


148, 149, 314 


fehlend 


Li. Vorhof 
vergrößert 


vermehrt 
l 
l 
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PA groß 
DB I-II VSD II-IIIL 
Canalis ave 
(evtl. Zyanose) 
230 230 


vorhanden 


Re. Vorhof groß- 
normal 


vermehrt 
| 
I | j 


„Ao' groß Gefäßband PA dilatiert 
ap schmal 

TAC TRG Canalis ave 

340 340 230 
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Abb. 219. N. F., 2 Tage, 63123. Großes Herz mit Lungenstauung, beginnende Linksinsuffizienz bei azyanotischem 
Neugeborenen. EKG: Niedervoltage, Vorhofbelastung links, AV-Block I. Gr., diffuse Rückbildungsstörung. EKG 
weist v.a. auf die Fibroelastosis endocardica (Autopsie mit 3 Tagen: beide Ventrikel befallen). 


Abb. 220. A. R., 5 Tage, 62306. Kardiomegalie 
ohne Zyanose mit Lungenstauung. Systolieum. 
LVH und PKG weisen auf Aortenstenose, schwere 
Rückbildungsstörung auf assoziierte Fibroelastose. 
Diagnose: Fibroelastosis endocardiea mit Aortenklappenstenose (autoptisch DB noch offen). 


4 Tage, 27 767. 


Herz bds. verbreitert, 
Gefäßstiel unauffäl- 
lig. Fleckige zentrale 
Lungenstauung. 
Leichte Zyanose, 
Dyspnoe. 


D (autoptisch): 
Cardiomegalia lipo- 
genica (aus Rossi). 
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32694. 


Abb. 222. K. M., 2 und 4 Mon., 


Rö: Mit 2 Monaten (a) Herz v.a. linksverbreitert (HLQ = 0,60), Kammerbogen vermehrt gerundet, hohe Taille. 
Gefäßband wegen Thymusschatten nicht beurteilbar. Mit 4 Monaten (b, ec) progrediente Herzvergrößerung, Kugel- 
herz mit hoher Taille, Lungenstauung. Seitlich (c) kugeliger Herzschatten, Retrokardialraum eingeengt. 


EKG (4 Mon.): Mitteltyp, P sinistrocardiale (P rel. breit, PR verkürzt), ST gesenkt, T stark diskordant (spitz negativ). 
BWA: Diffuse Rückbildungsstörung, starke Linksverspätung. D: Vorhofbelastung links, diffuse Rückbildungs- 
störung + Linksdilatation. 


DD: Progressiv sich vergrößerndes Säuglingsherz mit Linksinsuffizienz, im EKG diffuse Rückbildungsstörung, kein 
Geräusch. Gegen eine Fibroelastose spricht die fehlende LVH, bleiben die primären Myokarderkrankungen. 


Diagnose (autoptisch): Glykogenose des Herzens. 


26 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 223. v. 8. D., 2}: J., 2141/61 ($). 


Rö: (a) Herz verbreitert (HLQ = 0,65), linker Bogen stark konvex und ausladend, Taille erhalten, Bogen des linken 
Vorhofs rechts relativ tief randständig. Lungenstauung. Im SLD (b) Vergrößerung des linken Ventrikels und Vorhofs. 
Im SRD (c) Retrokard durch vergrößerten linken Vorhof eingeengt, zentrale Lungenstauung. D: Linksvergrößerung 
mit Linksinsuffizienz. 


jamam 
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Zu Abb. 223 


EKG: EA: ÄQRS + 85°, ST und T diskordant. BWA: ÜZ V,—V,. LSB mit rsR’ in V,—V, und Linksverspätung von 
0,06”, Diff. oUP V,—V, = —0,032”. R, = 2,5 mV (hoch für Alter), flaches T links. P sinistrocardiale (breite negative 
Welle in V,, breit in V,). 

PKG: (nicht abgebildet) Kein Geräusch. 

DD: Azyanotisch. Beim Säugling spricht Linksbelastung mit schwerer Rückbildungsstörung ohne Geräusch für: 


Diagnose: Fibroelastosis endocardica. 


26* 
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Abb. 224. S. U., 


„und 4!/, Monate, 31701. 


Rö: (a, c, e, g mit 2!/, Mon., b, d, f, h mit 4!/, Mon.). p.a. (a, b): Beachte die zunehmende Herzvergrößerung, v.a. den 
großen linken Vorhof (Doppelschatten rechts) und das Auftreten einer Linksinsuffizienz (erweiterte Gefäße im Ober- 
feld, verminderte Gefäßzeichnung im Mittel- und Unterfeld). SLD (c, d): Zunehmende Vergrößerung der linken Her: 
höhlen. SRD (e, f): Retrokard durch linken Vorhof zunehmend eingeengt, breiter Kontakt des Herzens mit vorderer 
Thoraxwand. Seitlich (g, h): Zunehmende Herzvergrößerung nach dorsal, großer linker Vorhof (Kerbe zwischen 
linkem Vorhof und Ventrikel an Spitze des Retrokardialraumes!). 


EKG: Mit 2!/, Mon. (links): BA: Tachykardie 170/Min. QR-Typ in I, ST in I gehoben, in III gesenkt, T in I negativ. 
BWA: In V, ST konvex gehoben, T negativ, QS-Typ; in V, tiefes S von 3,5 mV (LVH ?). Mit 4!/, Mon. (rechts) Zu- 
nahme der Rückbildungsstörung. D: Bild des Vorderwandinfarktes, wahrscheinlich LVH. 


DD: Azyanotisch. Progressive Herzvergrößerung nach links mit EKG-Bild des anterolateralen Infarktes beim 
Säugling pathognomonisch für: 


Diagnose: Falscher Ursprung der linken Koronararterie. 
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Zu Abb. 224 
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Abb. 225. W.M., 8 Tage, 5634. 


Rö: Schuhförmiges, linksverbreitertes Herz (HLQ = 0,60) mit fast rechtwinkliger, tiefer Taille (a); Pulmonalsegment 
nicht sichtbar; Aorta asc. springt nach rechts vor, Aortenknopf links; Lungengefäßzeichnung leicht vermehrt. Im 
SLD (b) Herz verbreitert. Der rechte Bogen lädt nach rechts aus, ist durchscheinend und zieht kaudal weit nach 
medial; dadurch schmale kaudale Schattenbrücke; kranial tiefe Bucht. Linker Bogen bedeckt teilweise die Wirbel- 
säule. 


EKG: EA: ÄQRS — 15°, ÄT diskordant, P sinistrocardiale. BWA: R, = 0,3 mV (klein für 8 Tage), ÜZ in V,—V,, 
R,+S, = 3,2 mV (viel für Alter). D: Linkstyp, P sinistrocardiale, LVH, elektrokardiographische Rechtshypoplasie. 


PKG: Einheitlicher, akzentuierter 2. Ton. Frühsystolischer Extraton. 


DD: Zyanotisches Vitium mit Linksbelastung und elektrokardiographischer Rechtshypoplasie und einheitlicher 2. Ton 
sprechen für Trikuspidalatresie, das Fehlen eines Geräusches gegen assoziierten Ventrikelseptumdefekt. 


Diagnose: Trikuspidalatresie mit Truncus Typ IV (autoptisch). 
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Abb. 226. R.M., 2/1, J., 64341. Zyanose, Kardiomegalie mit vermehrter LD, EKG (ÄQRS +136°, T-Diskordanz, 
RVH + Dilatation, LVH, Vorhofbelastung links, Rotation im UZS) und PKG weisen auf VSD III—IIIb, Truncus, 
Transposition, Seitenbild spricht für Truncus. Diagnose: Truncus arteriosus communis (Autopsie: zusätzlicher ASD). 


Abb. 227. R.C., 3 und 10 Tage, 59485. Zyanose. 


Rö: Herzvergrößerung und vermehrte LD (a = 
3 Tage) mit Progression und Auftreten einer pas- 
siven Hyperämie (b = 10 Tage), Gefäßband rechts- 
verlagert, kein Pulmonalsegment differenzierbar. 


EKG (10 Tage): AQRS +88°, RVH mit T-Dis- 
kordanz, Vorhofbelastung links, Rotation im UZS. 


PKG: Systolicum, akzentuierter, einheitlicher 
2. Ton. Typisch für Transposition mit VSD. Mitral- 
oder Aortenatresie wegen fehlender LV-Hypoplasie 
im EKG und nicht sichtbarer Pulmonalis un- 
wahrscheinlich. 


Diagnose: Transposition der großen Gefäße (Autop- 
sie: mit offenem DB). 
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Abb. 228. A. R., 1?/,. J., 2022/61 (B). Links-Rechts-Shunt bei azyanotischem Vitium. ERG: Volumenbelastung 
links. Kleine Aorta und Geräusch sprechen gegen offenen DB und für VSD. Fehlende Rotation im GUZS bei starker 
Volumenbelastung links weist auf zusätzliche RVH (R, — 1,5 mV). Diagnose: VSD I—(III). 


Abb. 229. S.Y., ®/,. J., 58407. Zyanose. Vorhofvergrößerung links (Herzohr!), kein Pulmonalsegment, verminderte 
LD. EKG: ÄQRS —44°, P dextrocardiale, LVH. Einheitlicher 2. Ton. Diagnose: Trikuspidalatresie (Autopsie: mit 
ASD II® und kleinem VSD). 


Abb. 230. M. C., ?/,, J., 1721/60 (B). Keine Zyanose, Li-Re-Shunt, bds. Belastung (EKG!). Überdrehter Linkstyp: 
ASD I® oder CAC + MINS (LVH!). Diagnose: Canalis avec. (RV 50/0, PA 33/8 mm Hg, Min. Vol. re/li = 3,0). 
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Abb. 231. S. E., 6 Wochen, 53357. Zyanose, vermehrte LD; EKG: RVH und Vorhofbelastung; PKG: holosyst. 
Geräusch, einheitlicher 2. Ton: Transposition, Taussig-Bing, Truneus (mit VSD), sing. Ventrikel mit rudimentärer 
Ausflußkammer möglich. Diagnose (autoptisch): Truncus a.c. Typ I mit VSD und offenem DB, Fibroelastose. 


Abb. 232. F. R., /)s J., 65442. Azyanotisch, kein Shunt (LD normal), Belastung der linken Herzhöhlen. Geräusch 
und Vorhofbelastung sprechen gegen AST und für MINS, gegen letztere die fehlende Spaltung des 2. Tones. Diagnose 
(autoptisch): Mitralinsuffizienz und Fibroelastosis endocardica (erklärt 2. Ton). 


ee : TEEN [IN 
Abb. 233. W.M., 4/1, J., 57360. Azyanotisch, Links-Rechts-Shunt, RVH + LVH (EKG), Vorhofbelastung links 
(EKG, Rö). Azyanose schließt Transposition aus. ÄQRS + 47° spricht gegen Canalis ave., Vorhofvergrößerung links 
und PKG — Mitralstenose oder komb. Mitralvitium. Vermehrte LD und beidseitige VH — VSD oder DB II. Große 
Blutdruckamplitude (RR 105/40 mm Hg) — Offener DB. Diagnose: Offener DB II (RV 90/0, PA 90/50 mm Hg; 
Min. Vol. rechts/links = 1,8) und endokarditisches komb. Mitralvitium (autoptisch). 
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Abb. 234. J. L.. 15 J., 56452. 


Rö: Herz schmal, median gestellt. Linker Pulmonalast erweitert, LD vermindert. Abdominalsitus normal. EKG: 
ÄQRS + 210°, Dextrotorsio cordis mit starker RVH (über Systemdruck), fraglicher Vorhofbelastung (und schein- 
barer LV-Hypoplasie). PKG: Spindelgeräusch mit endsystolischem Maximum, A, überdeckt, P, fehlt. DD: Subzyan 
Nach EKG und PKG PST mit intaktem Septum. Mesokardie verbirgt poststenotische Pulmonaldilatation (s. linker 
Hauptast!). Geräuschintensität spricht gegen extreme PST, Zyanose also durch Rechts-Links-Shunt (ASD). 


Diagnose: Mesokardie mit Trilogie. 


Abb. 235 
E. R., 21%,,, J.. 51618. 


Rö: Herz leicht linksverbreitert (HLQ = 
0,58), Gefäßband rechts vorspringend 
(Ösophagusimpression rechts), LD ver- 
mehrt (a). Im SLD (b) überragt linker 
Ventrikel die Wirbelsäule, Gefäßband 
anteponiert. EKG: ÄQRS + 88°, RVH 
+ LVH, starke Rotation im UZS. PKG: 
Einheitlicher, akzentuierter 2. Ton. Lau- 
ter frühsystolischer Click, Deerescendo- 
geräusch. DD: Zyanose, vermehrte LD. 
Arcus aortae dexter weist auf hohen 
VSD. Eisenmenger nach EKG (komb. 
VH) unwahrscheinlich. Herz für Trans- 
position oder Taussig-Bing zu klein. Kor- 
rigierte Transposition ? Truneus ? 


Diagnose: Truneus a. e. Typ I. 


Abb. 236. D. C., 13 J., 71214/58 (B). 
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Rö: Schmales Herz, Spitze tiefliegend, Aorta ase. und Aortenknopf vorspringend. LD normal. EKG: ÄQRS + 64°, 


P sin 


strocardiale, LVH, Rotation im GUZS. PKG (Ao = Pet. max.): Spindelgeräusch mit frühem Maximum, 2. Ton 


einheitlich. DD: Keine Zyanose. Rö. EKG und PKG — Aortenklappenstenose. 


Diagnose: Aortenklappenstenose. 


Abb. 237 
Z. A., 31/5 J., 53657. 


Rö: Kleines Herz (HLQ 
= 0,50), Spitzenbereich 
gehoben, tiefe Taille, Aorta 
asc. rechts vorspringend, Aortenknopf 
links (a). LD vermindert. Im SRD (b) 
Linksverbreiterung, tiefe Herzbucht, kein 
Pulmonalsegment sichtbar; Aorta dextro- 
poniert, steil ansteigend, breite Öso- 
phagusimpression. 


EKG: ÄQRS +148°, ÄT + 40°, RVH + 
LV-Hypoplasie. 

PKG: Holosyst. Spindelgeräusch mit 
mesosyst. Maximum, einheitlicher 2. Ton. 
DD: Zyanotisches Vitium mit verminder- 
ter LD. Rö, EKG und PKG typisch für 
Tetralogie mittleren Grades. 

Diagnose: Tetralogie von Fallot (mittel- 
schwer; valvuläre PST, stark dextro- 
ponierte Aorta). 


412 Differentialdiagnose des großen und kleinen Herzens 


Abb. 238. N. H., 6!%/,... 57320. Rö: Spitzenbereich verlängert; Pulmonalstamm verlängert, steil; linker Pulmonalast 
erweitert (a). EKG: RVH. PKG: 2. Ton path. gespalten, Systolicum. Diagnose: Infundibuläre PST (s. AKG, b). 


ı 


Abb. 239. L. A., 10 J., 53080. Rö (a): Verlängerter Spitzenbereich, Aorta asc. springt leicht vor. EKG: LVH. PKG: 
2. Ton path. einheitlich, Systolieum. Diagnose: Subvalvuläre AST + leichte ISTA (s. AKG, b). 


Abb. 240. K.B., 116/,. J., 102/61 (S). Aortale Konfiguration, HLQ — 0,60 (a), linker Vorhof und Aorta ase. rechts 
ringend, LD normal. Im SLD (b) Linksbelastung, große Aorta asc. PKG: Systolicum, 2. Ton path. ein- 
heitlich. Diagnose: AST (schwerer Grad: linker Vorhof groß, im EKG LVH + Rückbildungsstörung, P sinistrocardiale). 
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Abb. 241. M.K., 10 J., 69/58 (B). 


Rö: Herz normal groß (HLQ = 0,49), Taille verstrichen. Rechts springt Aorta asc. breit vor. Lungengefäßzeichnung 
zentral verstärkt, peripher normal. EKG: AQRS + 85°, T konkordant, LVH. PKG: Frühsystol. Crescendo-decres- 
cendo-Geräusch, 2. Ton phys. gespalten. DD: Azyanotisch. Aortendilatation, LVH, Geräusch — AST. Normale Herz- 
größe, erhaltene Spaltung des 2. Tones und fehlende Rückbildungsstörung — leichte AST. Diagnose: Aortenklappen- 
stenose (Druckgradient 15 mm Hg). 


Be 


Abb. 242. P. E., 5°/,, J., 65170/57 (B). 


Rö: Herzgröße und -form, Lungengefäßzeichnung (und Ösophagogramm) normal. EKG: Steiltyp, LVH, Rotation im 
GUZS, keine Vorhofbelastung. PKG: Lautes frühsyst. Decreseendogeräusch unmittelbar nach 1. Ton. 2. Ton 0,04” 
gespalten (obere Norm). DD: Azyanotisch, Linksbelastung. VSD I— AST? Deutliche Spaltung des 2. Tones und 
fehlendes Geräuscherescendo: VSD. Nur kurzes Geräusch: muskulärer Defekt, entsprechend geringer Links-Rechts- 
Shunt (normale LD, linker Vorhof nicht belastet, keine Herzvergrößerung). Diagnose: VSD I (Roger) (RV 25/0 mm Hg 
Min. Vol. rechts/links = 1,2). 
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ee 


Abb. 243. T. H., 67/,. J., 58450/56 (B). Azyanotisch, vermehrte LD, Aorta ase. nicht sichtbar, Rö und EKG: Volumen- 
belastung links: VSD I oder DB I. Nach PKG — Diagnose: VSD I (RV 25/0 mm Hg, Min. Vol. rechts/links = 1,8). 


ZICR U 


en. 


Abb. 244. M. V., 5/1 J., 1030/61 ($). Azyanotisch, Links- 2 || 
Rechts-Shunt, Aorta ase. vorspringend. EKG: Komb. VH. TT] 7 
Nach PKG — Diagnose: Offener DB II (RV 37/0 mm Hg, 


Min. Vol. rechts/links = 2,5). 


Abb. 245. K.D., 3.J., 56318. Belastungszyanose. RVH, große Pulmonalis und PKG — Pulmonalstenose ohne VSD. 
Zyanose und Vorhofbelastung links — Trilogie. Diagnose: Trilogie von Fallot (RV 105/0, PA 30/10 mm Hg). 
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Abb. 246. G. U., 118/12 J., 1276/60 (B). Azyanotisch. 
Vermehrte LD, RVH + LVH, kurzes Systolicum; akz., 
einheitl. 2. Ton, frühsystol. Click. Diagnose: VSD IH. 


Abb. 247. T. E., 7 J., 859/60 (B). Azyanotisch. DD: ASD I° mit pulm. Hypertension — Canalis avc. Vol.-Belastung 
bds. (Rö + EKG), 2. Ton fast einheitlich > Diagnose: Canalis ave. (RV 85/13, PA 77/47 mm Hg). 


BD 


Abb. 248. L. W., 2°/,. J.. 63097/57 (B). Azyanotisch, Links-Rechts-Shunt, rechter Vorhof groß. EKG: reine Vol.- 
Bel. rechts. 2. Ton 0,07’ gespalten. Diagnose: ASD II’ (RV 33/2, PA 27/8 mm Hg; Min. Vol. rechts/links = 2,8). 


ÄQRS +105°, 
logie von Fallot (leichte Form, Klappenstenose). 
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Abb. 249. S. W., 8 J., 1090/61 (S). Azyanotisch, LD ver- 
mehrt, Vol.-Bel. links, Druckbel. rechts: DB oder VSD LI. 
Nach PKG (Geräuschmax. im 2. und 4. ICR links, 
2. Ton 0,07” gespalten): VSD + PST. 

Diagnose: VSD mit infund. PST (RV 122/0, PA 14/5 mm Hg; Min. Vol. rechts/links = 2,0). 


n MEREREEE ee 
Her, Zen 


Abb. 250. ©. G., 610/,. J.. 516/59 (B). Belastungszya- 
nose; Pulmonalisprominenz, LD zentral vermehrt, 
peripher vermindert; EKG: LVH + Rechtsdilatation; 
PKG: 2. Ton path. einheitlich, Cliek — VSD IIIb 
oder DB III. Diagnose: VSD IHb (Kreuzshunt). 


t | Abb. 251. H. A., 6°/,» J., 63228. Zyanose. Coeur en 
sabot, LD vermindert (Rö). RVH + LV-Hypoplasie, 
Rotation im UZS (EKG). Systolicum mit spätem Max., einheitlicher 2. Ton (PKG). Diagnose: Tetra- 
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Abb. 252. F. D., 2%/,, J., 57143. Zyanose, Coeur en sabot, LD vermindert. EKG: ÄQRS +175°, RVH + LV-Hypo- 
plasie. Da Pulmonalsegment fehlt (Rö), scheidet VSD IIIb aus. Diagnose: Tetralogie von Fallot (schwerer Fall). 


Due ol 


Abb. 253. K. U., 6 J., 52527. Leichte Zyanose. Großes 
| Herz, Taille ausgefüllt, LD zentral vermehrt, peripher 
vermindert. EKG: ÄQRS —45°, P cardiale, RVH + 
LVH, Rotation im UZS. PKG: Einheitl. 2. Ton, Systo- 
lieum. Komb. Belastung. Diagnose: Canalis ave. (RV 110/15, PA 55/30 mm Hg; Min. Vol. rechts/links — 3,2). 


2 
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Abb. 254. C.D., #°/,, J., 44508. Subzyanose. Herz groß, 
Taille ausgefüllt, LD vermindert. EKG: P cardiale, 
starke RVH (über Systemdruck) ohne LV-Hypo- 
plasie, Rotation im UZS. PKG: Systol. mit spätem 
Crescendo, A, überdeckt, P, fehlt. Diagnose: Trilogie von Fallot (RV 160/25 mm Hg). 


27 Schad/Künzler/Onat: Differentialdiagnose 
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Abb. 255. v. K.R., 139/,, J., 52936. 


Klinisch: Herzinsuffizienz nach Streptokokkenangina. 


Rö: Zu Beginn (a) Herz linksverbreitert (HLQ = 0,60), Taille verstrichen (mitrale Konfiguration), linker Vorhof ver- 
größert (Doppelkontur rechts). Nach 1 Woche (b) Herz bds. stark verbreitert, Tabakbeutelform (HLQ = 0,75); 
passive Lungenhyperämie, Gefäße apikal weitergestellt als basal; nach Ösophagogramm (Skizze) linker Vorhof ver- 
größert. Nach 2 Monaten (c, Kortikosteroidbehandlung) Herzgröße in der Norm (HLQ = 0,54), Taille nur angedeutet, 
linker Vorhof nicht mehr vergrößert. 


EKG: (a): EA: ÄQRS +112°, AV-Block I. Gr. (PR = 0,18”), Vorhofbelastung links, ST und T diskordant. BWA: 
Kleine R-Zacken, ST-Hebung rechts präkordial. (b): Kein AV-Block (PR = 0,16”), Zunahme der Niedervoltage und 
Rückbildungsstörung in den BWA. (c): PR = 0,14”, Vorhofbelastung links noch vorhanden. Keine Niedervoltage 
mehr, ST und T normal. 


PKG: (a): 1. und 2. Ton abgeschwächt, angedeutetes Systolicum, deutliches protodiastolisches Geräusch (Pu). (b): 
1. und 2. Ton noch abgeschwächt, lautes bandförmiges Systolicum, leiser 3. und 4. Ton, protodiastolisches Geräusch 
(Hsp.) (ec): Herztöne wieder kräftig, nur noch angedeutetes Systolicum (Pu). 


Diagnose: Pancarditis rheumatica. 


„Großes“ Herz 


Zu Abb. 255 


419 
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Abb. 256. K. R., 3?/,, bis 310/,, J., 61245. 


Rö: (a) Herz nach links vergrößert (HLQ = 0,66); diffuse, schleierartige, nach der Peripherie abnehmende Trübung 
der rechten Lunge und verstärkte Lungengefäßzeichnung, linke Lunge hell; Ösophagus nach links verlagert. D: Kar- 
diomegalie, Vergrößerung des linken Vorhofs und Ventrikels, Linksinsuffizienz. Nach Digitalisierung (b) Rückgang 
der Lungenstauung, Herz kleiner (HLQ = 0,63). Nach 8 Monaten (c, d) unter Digitalis und Kortikoiden deutliche 
Herzverkleinerung (HLQ = 0,55!), linker Vorhof noch vergrößert (Doppelkontur rechts in c), Verdrängung des Öso- 
phagus in d), Lungengefäßzeichnung unauffällig. AKG: (e = Ventrikelsystole, f = Ventrikeldiastole) Myokard ver- 
diekt, mangelnde Kontraktionsfähigkeit des linken Ventrikels (vgl. hierzu Abb. 110c), verminderte Förderleistung 
(langsame Aortenfüllung). Die Differenz der Lungendurchblutung erklärte sich aus einer zusätzlichen peripheren Pul- 
monalstenose links. 
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Zu Abb. 256 


EKG: EA: ÄQRS — 35°, QRS auf 0,10” verbreitert, ÄT und ST diskordant, P verbreitert, PQ verkürzt (WPW- 
ähnlich). BWA: P sinistrocardiale, LSB (oUP in V, = 0,07”), R links erhöht mit starker Diskordanz. D: Linkstyp, 
Linksbelastung (Vorhof + Ventrikel) mit LSB, WPW-ähnliches Bild, diffuse Rückbildungsstörung. 


PKG: 2. Ton einheitlich, akzentuiert. Kein Geräusch. 


DD: Azyanotisch. Nach Rö und EKG Linksbelastung, kein Shunt, schwere Rückbildungsstörung. Einheitlicher, 
akzentuierter 2. Ton spricht für verlängerte Systole des linken Ventrikels. AST und MINS scheiden aus, da Geräusch 
fehlt. Rückbildungsstörung weist auf Fibroelastose. 


Diagnose: Fibroelastosis endocardica. 
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Abb. 257. 8. J., 8%], J., 45329. 


Rö: Zu Beginn der Erkrankung (a) HLQ = 0,5, Taille verstrichen, Aorta ase. vorspringend. Nach 11 Tagen (b) Herz- 
vergrößerung bds., zentrale Lungenstauung, diffuse Trübung des linken Mittel- und Unterfeldes (Pleuraerguß). 


EKG: (a): EA: ÄQRS + 75°, P sinistrocardiale, T konkordant. BWA: Rückbildungsstörung (T in V, flach negativ, 
Verschmelzung von ST und T in 2—4, T, abgeflacht). D: Steiltyp, Vorhofbelastung links, diffuse Rückbildungs- 
störung. (b): Amplitudenabnahme von QRS in den EA und BWA, ÄQRS +46°, Zunahme der Vorhofbelastung 
(V,), Tin I—II abgeflacht, in den BWA spätnegative, spitze, nicht sehr tiefe T-Wellen. 


Klinisch: Akute Erkrankung mit Fieber, Präkordialschmerz, perikardiales Reiben, Herzinsuffizienz. Später schub- 
weise rezidivierend. Antistreptolysintiter normal. 


DD: Typische Befunde für akute Perikarditis, nach dem klinischen Verlauf sog. benigne Form. 


Diagnose: Pericarditis acuta benigna, 


„Großes“ Herz 423 


Abb. 258. C. W., 72/12 J., 58079. 


Rö: Stark vergrößertes, kugeliges Herz (HLQ = 0,77). Der Querdurchmesser ist der größte. Breites Gefäßband, 
breiter Schatten der V.cava superior rechts und V. anonyma links (Einflußstauung). Beachte die Transparenz im 
lateralen Bereich des rechten Herzbogens. Schmaler pleuraler Mantelerguß rechts basal. (Die Aufnahme wurde im 


Stehen gemacht). 


Diagnose: Pericarditis acuta (Autopsie: bei Myosarkom des Herzens.) 
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Abb. 259. J. P., 16 J., 50148. 


Rö: Herz rechtsvergrößert (HLQ = 0,56) (a), Taille durch Pulmonalis ausgefüllt, Lungenstauung rechts > links, 
Zwerchfellhochstand rechts (große Leber!). Seitlich (b): Hilusverdichtung, halbmondförmige Kalksichel im Spitzen- 
bereich. D: Coneretio pericardii mit Einflußstauung. Skizze in b): Herzsilhouette nach Perikardiektomie. 


EKG: präoperativ (c): Niedervoltage, Vorhofbelastung links, diffuse Erregungsrückbildungsstörung. Postoperativ (d): 
Niedervoltage verschwunden, deutliche Vorhofbelastung links, Rückbildung weitgehend normal. 


PKG präoperativ: Herztöne abgeschwächt, kein Geräusch. 2. Ton einheitlich. Lauter 3. Ton. 
DD: Klinisch Herzinsuffizienz mit Einflußstauung. Rö, EKG und PKG charakteristisch für Concretio pericardii. 


Diagnose: Panzerherz (Pericarditis constrictiva). 
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— — mit Fibroelastose 178, 385 

— — subvalvuläre 179, 232 

— — supravalvuläre 179 

— — mit Ventrikelseptumdefekt 

178, 203, 233 

— Athyreose 386 

— Bilogie 148 

— Canalis atrioventricularis 
communis 149, 233, 299, 315 

— Cardiomegalia lipogenica 387 

— Carditis rheumatica 390 


sch 
2, 
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Differentialdiagnose, Dextrokardien 
370 

— offener Ductus Botalli 115, 148, 
178f, 204, 232, 285 

— Ebsteinsche Anomalie 147, 149, 
276, 315 

— Elektrokardiogramm (Tabelle) 
87, 397, 399 

— Endokardkissendefekt mit 
Pulmonalstenose 149 

— Endomyokarderkrankungen 
201, 383 ff 

— Fibroelastose 178, 231, 385f, 388 

— Friedreichsche Ataxie 394 

— Gargoylismus 387, 394 

— Glykogenose 385, 386 

— Herzfehler, erworbene 202 

— Herzinsuffizienz 114, 147, 178, 
231, 313, 340, 383, 392 

— Herztumoren 393 

— Hypertension, primäre pulmonale 
116, 148, 276, 315, 343 

— — sekundäre pulmonale 148, 276, 

343 

— Hypoplasie der linken Kammer 
313 

— — der rechten Kammer 314 

— Hypothyreose 386 

— Kardiomegalie, familiäre 393 

— Kinderherz, großes und kleines 
389 

— Koronararterien, falscher Abgang 
178, 385, 388, 389 

— Koronarfistel, arteriovenöse 203 

— Koronarkalzinose 388 

— Lungenfistel, arteriovenöse 204 

— Lutembacher-Komplex 149, 391 

— Mitralatresie 313 

— Mitralinsuffizienz 179, 202, 232 

— Muskeldystrophie, progressive 
393 

— Myokardfibrose, diffuse 393 

— Myokarditis 178, 316, 386, 388 
389 

— Myokardosen 178, 316, 386, 388, 
392 

— Neugeborenenzyanose, extra- 
kardiale 313 

— Pericarditis acuta 392 

— — eonstrietiva 393 

— Phonokardiogramm (Schema) 
97, 104 

— Pulmonalatresie 141, 314 

— Pulmonalinsuffizienz 204 

— Pulmonalstenose 115, 148, 179, 
202, 231, 275 

— — mit Aortenstenose 116, 179 

— — mit offenem Ductus Botalli 

116, 232 

— — infundibuläre 116, 232, 276 

— — periphere 117, 203 

— Pulmonalvenenstenose 149, 388 

— Röntgenbild 46 

— Säuglingsherz, großes 382 
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Differentialdiagnose, Septumdefekt, 
aortopulmonaler 204, 233, 285 
— Single auriele 149 
— Struma, kongenitale 387 
— Tabellen 396ff 
— Taussig-Bing-Komplex 314, 341 
— Tetralogie von Fallot 275, 315 
— Transposition der großen Gefäße 
314, 341 
— — — — mit Pulmonalstenose 275 
— — korrigierte 342 
— — von Lungenvenen 115, 149, 
179, 202, 231, 315 
— Trikuspidalatresie 275, 285, 314, 
334 
— Trilogie 148, 231, 275, 315 
— Truncus arteriosus communis 
203, 315, 347 
— Übersicht 394 
— Vorhofseptumdefekt (Primum- 
typ) 149, 202, 22 2 
— — (Secundumtyp) 149, 202, 229, 
232 
— Ventrikel, singulärer 315, 342 
— — — mit Pulmonalstenose 275 
— Ventrikelseptumdefekt 115, 148, 
178f, 202, 232 
— — mit Aorteninsuffizienz 233 
— — — und Pulmonalstenose 275 
— — vom Canalistyp 149 
— — mit offenem Ductus Botalli 
— — mit Mitralinsuffizienz 203, 233 
— Vorhofseptumdefekt mit Ven- 
trikelseptumdefekt 148f, 232 
— — mit Aortenisthmusstenose 148 
— — mit Aortenklappenstenose 148 
— — mit offenem Ductus Botalli 
148, 232 
— — Primumtyp mit Mitral- 
insuffizienz 149, 203 
Dilatation der Aorta s. Aorta 
— der Herzhöhlen 26, 35, 38, 40 
— idiopathische der großen Gefäße 
44, 51,84 
— der Pulmonalarterie s. Pulmonal- 
arterie 
Dorsoventrales Bild s. Frontalbild 
Druckangleich s. Herzfehler, 
Hämodynamik 
Druckbelastung s. Herzbelastung 
Druckgradient s. Herzfehler, 
Hämodynamik 
Ductus Botalli, offener 4f, 13, 32, 45, 
78, 142, 196, 222, 337, 383f, 385, 
390 
— — — Anatomie 196 
— — — bei Aortenatresie 33, 171f, 
307 
— — — bei Aortenbogenhypoplasie 
35, 171f, 222 
— — — bei Aorten-, Isthmusstenose 
33, 44, 171£, 175ff, 178, 180, 
203, 222, 233, 235 


Ductus Botalli, offener, Beschwer- 
den 234 
— — — bilateraler 83, 172 
— — — Differentialdiagnose 115, 
148, 178f, 204, 232 
— — — Elektrokardiogramm 93, 95 
199, 228 
— — — Hämodynamik 29#f, 196, 
222t 
— — — Herzgröße 199 
— — mit Kreuzshunt 29, 33, 196, 
222 
— — — mit Links-Rechts-Shunt 29, 
32, 196, 222 
— — — Lungengefäßzeichnung 199, 
224 
— — — bei Mitralstenose, -atresie 
33, 35, 222, 307 
— — — Obliteration 30, 32, 34, 181, 
196, 222, 235 
— — Operationsindikation 235f 
— — — Phonokardiogramm 101, 
105ff, 201, 229 
— — postoperativer Verlauf 235 
— — — Prognose 234 
— — bei Pulmonalatresie 35, 222, 
307 
— — — mit pulmonaler Hyperten- 
sion 29, 32, 57, 222, 234f 
— — — mit Pulmonalstenose 29f, 
109, 114, 116, 222f, 226, 
232, 235 
— — — mit Rechts-Links-Shunt 
29, 33, 222 
— — — Röntgenbild 40, 48ff, 70, 
80, 83, 197, 224 
— — Sussmannsche 
Ausbuchtung 197 
— — — bei Transposition der 
großen Gefäße 34, 196, 222, 
329 
— bei Tetralogie, Pseudo- 
truncus 33, 44, 265, 271, 
277 
— — — bei Trikuspidalatresie 35, 
307 
— — — bei Truncus arteriosus com- 
munis 196, 329 
— — — mit Vorhofseptumdefekt 
148, 150, 226, 232 
Ductusdivertikel 13 


Ebsteinsche Anomalie 4, 49, 52, 138, 
307 

— Anatomie 138 

— Differentialdiagnose 149, 276, 
315 

— Elektrokardiogramm 87, 95, 144 

— Lungengefäßzeichnung 141 

— Phonokardiogramm 102, 104, 146 

— Prognose 150 

— Röntgenbild 78, 140f 

Eigenpulsationen s. Kaliber- 
schwankungen 


Eisenmengerkomplex 78, 98, 105, 
222, 236f, s. Hypertension, 
pulmonale sekundäre 

Elektrokardiogramm 2, S7ff, 382, 
384, s. auch einzelne Herzfehler 

— bei Anämie 26 

— Belastung, beidseitige 97, 224, 


— Druckbelastung, linksseitige 92, 
175, 385 

— — rechtsseitige 95, 144, 176, 312 

— Linksbelastung mit Rechts- 
ventrikelhypoplasie 94 

— bei Myo- und Perikarditis 390, 
392f 

— Normalwerte beim Kind S7ff 

— Rechtsüberwiegen, 
physiologisches, im Säuglings- 
alter 224 

— Rechtsventrikelhypertrophie mit 
Linksventrikelhypoplasie 96, 112, 
144, 272, 311, 338 

— Volumenbelastung, linksseitige 
93, 199, 227, 311 

— — rechtsseitige 94, 143 

Embolie im Kindesalter 277, 393 

Endokarditis, bakterielle subakute 
114, 171, 180f, 205, 223, 235f, 
274, 277, 279, 390 

— rheumatische 151, 389 

Endokardkissendefekt 88, 103, 138, 
144, 149, 196, 227 

Endomyokarderkrankungen 383 ff 


Fallotsche Pentalogie 265 
Fallotsche Tetralogie 39, 265 
Farbstoffverdünnungskurven 5 
Fibroelastosis endocardiea 4, 35, 51, 


70, 101, 103, 171, 180, . 307, 
384f, 386f 

— — bei Aortenatresie 35, 171, 178, 
307, 385 


— — bei Aortenisthmusstenose 171, 
176, 178, 180, 385 
— — bei Aortenstenose 35, 171, 178, 
307, 385 
— — Differentialdiagnose 178, 231, 
385, 388 
— — bei offenem Ductus Botalli 385 
— — Elektrokardiogramm 93, 176, 
385, 388 
— — Röntgenbild 384f 
Foramen ovale, offenes 5, 29. 30, 34f, 
40, 51f, 108ff, 138, 142, 197, 265, 
307, 329£ 
Friedreichsche Ataxie 394 
Frontalbild 7ff, 18, 22, 24, 41, 46ff, 
S4f, s. auch Herzfehler, 
Röntgenbild 
Frühaortenfüllung s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 
Frühdextrogramm s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 
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Frühlävogramm s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 

Füllungsbild s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 


Gargoylismus 394 
Gefäßband 3f, 12, 18f, 
49, 58f, 63, 65, 71 
s. auch unter Herzfehler, 
Röntgenbild 
— schmales 48, 51, 332, 334 
Glomerulonephritis 384 
Glykogenose des Herzens (Pompe) 
384f, 386, 388 
sroßer Kreislauf, Widerstand 222 
Großkreislaufvolumen 
s. Herzfehler, Häimodynamik 


Hämodynamik 27, s. auch Herz- 
fehler, Hämodynamik 
— Einfluß auf die Herzumformung 
27, 35ff 
Querlage 18, 21ff, 46ff, 64, 
, 197f 
glage 21ff, 47ff, 73, 172 
Steillage 18, 21ff, 4öff, 64, 73f, 
197f 
Herzbelastung, beidseitige 27, 29, 
31, 33ff, 59, 61, 63, 70. ff, 329 
>- Druckbelastung des linken 
Herzens 29ff, 39f, 47, 49, 62, 65, 
I7I#, 197 
— — des rechten Herzens 29ff, 39, 
47, 108ff, 139, 172, 17 3, 
265, 308 
— Volumenbelastung des linken 
Herzens 30ff, 39, 47f, 61. 63, 65, 
70, 196#f, 223, 308 
— —. des rechten Herzens 31ff, 39, 
47f, 61, 78, 79, 138 ff, 172, 223, 
265, 308 
Herzbucht 3, 9f, 18f, 22f, 26, 38f, 
40ff, 48, 64, 74, 78f, 1098, 142, 
173, 266ff, 309, 332f, 368 
Herzbuckel 58, 344 
Herzdurchleuchtung 2, 
Herzfernaufnahme 2, 


53 

Herzform der einzelnen Altersstufen 
21. 46, 48 

— bei Anämie 25 

— bei verändertem Flüssigkeits- 


haushalt 

— bei Verdrängung oder Verziehung 
25, 370 

Herzgeräusch s. Phonokardiogramm 

Herzinsuffizienz 38f, 101, 113, 117, 
150, 175, 180, 199, 224, 227, 234, 
236f, 272, 279, 308, 310, 312f, 
332, 336f, 387, 390, 393, s. auch 
Rechts-, Linksinsuffizienz 

— beim Säugling 30, 32, 34, 38, 111, 
117, 139, 142, 147, 150, 175, 177f, 
180f, 199, 223, 235, 308, 335, 343, 
382ff, 387 
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Herzkammern, Massenverhältnisse 
21, 87, 97 
Herzkatheterismus 2, 4, 38, s. auch 
einzelne Herzfehler 
— Größenbestimmung der Herz- 
höhlen 5, 38 
Herz-Lungen- Quotient 21, 23 
Herzsilhouette, normale 18 
— pathologische s. Herzfehler, 
Röntgenbild 
Herztaille s. Herzbucht 
Herzumformung s. auch Herzfehler, 
Röntgenbild 2, 2 
— bei Linksbelastung 39, 46ff, 52, 
73 172, 197 
— bei Rechtsbelastung 39, 46#f, 73, 
109, 139 
— bei kombinierter Belastung 46, 
48f, 49, 73, 224, 266, 331 
Hilustanz s. Pulmonalarterie, 
Kaliberschwankungen 
Hirnabszeß 236, 277ff, 343 
Hypertension, pulmonale 29ff, 44, 56, 
57, 98f, 106, 114, 139ff, 142, 144, 
146, 148, 150, 172, 175, 177, 196, 
200f, 204, f, 230, 234f, 276, 
279, 308, 343, 385 
— — einseitige 83 
— — primäre 29f, 32f, 57f, 116, 148, 
2, 276, 315, 343 
— — sekundäre bei Canalis 
atrioventrieularis communis 
223, 227, 230 
— — — bei offenem Duetus Botalli 
29, 32, 57, 201, 222, 2 
— — — bei Mitralfehlern 57, 200, 
308 
— — — bei aortopulmonalem 
Septumdefekt 32, 204 
— — — bei Taussig-Bing-Komplex 
330 
— — — bei Transposition der große 
Gefäße 34 
— — — — von Lungenvenen 
139, 141 
— — — bei Truncus arteriosus 
communis 34, 329 
— — — bei Ventrikelseptumdefekt 
29, 32, 57, 196, 222, 230 
— — — bei Vorhofseptumdefekt 
29f, 32, 139, 141 
Hypertrophie s. Herzumformung 
Hypothyreose, kongenitale 386 


Deus 389 
Infundibulum pulmonale 8, 9, 10ff, 
18f, 38ff, 43, 49, 63, 73f 

— — 3. Kammer 4, 29, 49, 61, 78, 
111, 265ff 

— — erweitertes 48, 51, 61, 139 

— — fehlendes 332, 335 

— — Funktionsanalyse 9 

— — hypertrophisches 29, 108, 224, 
265 
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Infundibulum pulmonale, hypo- 
plastisches, atretisches 33, 39, 
48f, 61, 64f, 72, 78, 265ff 

— — stenotisches 78, 108, 171 

torquiertes 108, 111 

Verlagerung nach links 39f 

— — — nach rechts 40 


Kaliberschwankungen s. Aorta, 
Pulmonalarterie, Kaliber- 
schwankungen 

Kinking der Aorta s. Aorta, Arcus 
bieurvatus 

Klappenverkalkungen 3f, 29, 171, 
180, 197, 391 

Kleiner Kreislauf, Widerstände 222 

Kleinkreislaufvolumen s. Herzfehler, 
Hämodynamik 

Kollateralkreislauf bei Aorten- 
bogenhypoplasie 83, 172 

— bei Aortenisthmusstenose 
44, 83, 172 

— der Lungen 33f, 44, 52, 56, 83, 
265, 310, 329 

Konfiguration, aortale 22, 
43, 46, 173f, 197, 199, 309 

— mitrale 26. 39f, 46, 48 

— pseudoaortale 39, 48, 110, 266, 
269 

Koronararterien 13 

— Abgang, falscher, der linken 
13, 93, 178, 385, 387 

— Anomalien 13, 265, 329ff, 384, 
386, 387 

— Sklerosierung 180 

Koronarfistel, arteriovenöse 13, 203, 
229, 388 

Koronarinsuffizienz 180 

Koronarkalzinose, kongenitale 388 

Koronarthrombose 387 

Koronarvenen 13 

Koronarvenensinus 7 

Kreislaufwiderstände, Einfluß 
27ff, 45, s. auch Herzfehler, 
Hämodynamik 

Kreuzshunt s. Herzfehler, Hämo- 
dynamik 

Kymogramm 2, 4, 45, 52f, 71, 174, 
368 


26, 40, 


Lävogramm s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 

Lävokardie 331, 366, 371 

Lävokardiographie 5, 180 

Laevopositio cordis 46, 371, s. auch 
Sinistroposition 

Laevoversio cordis 371 

Lageanomalien des Herzens 
23, 365 ff 

Leerbild s. Herzfehler, Röntgenbild 

Ligamentum Botalli 13, 83, 171f, 
174, 196 

Linksinsuffizienz 56, 70, 174ff, 180 
205, 226, 384 
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Links-Rechts-Shunt s. Herzfehler, 
Hämodynamik 

Linksrotation s. Rotation nach links 

Lungenangiographie, selektive 5, 53 

Lungenanomalien 46, 139, 143, 151, 
271, 370 

Lungendurchblutung, verminderte 
196 

Lungendurchfluß 30ff, 5 

Lungenerkrankungen 21, 
236, 370, 389, 392 

Lungenfistel, arteriovenöse 
57. 204, 229 

Lungengefäßreifung 144, 150. 235 

Lungengefäßwiderstand 222f 

Lungengefäßzeichnung 3, 29, 49, : 
74, 79 

— fehlende 56 

— bei pulmonaler Hypertension 57, 


65 
, 147, 


islauf 52, 56 

— normale 53, 61. 74, 78, 111, 114, 
177, 197, 199. 336 

— bei Pulmonalsklerose 

— Seitenunterschied 52f, 111, 265, 
271 

— vermehrte 34, 49, 56, 6 
147, 199, 201, 226, 231, 2; 
336f, 340 

— verminderte 35, 53, 62. 78, 111, 
114, 147, 175, 178, 226, 266ff, 
275, 309, 313, 329, 336, 340 

Lungen-Herz- Quotient 21, 24 

Lungenödem 56, 316, 384, 388 

Lungenstauung 56, 384, 392 

Lupus erythematodes disseminatus 
390 

Lutembacher-Komplex 139ff, 
s. auch Vorhofseptumdefekt 


Marfan-Syndrom 44. 174 

Mediastinaltumor 25, 140, 143, 172, 
174, 370 

Meningitis, aseptische 392 

Mesokardie 46f, 64, 73, 143, 365ff 

Mesoversio cordis 330f, 367 ff 

Milzagenesie 307, 339, 367f, 371 

Mitralatresie 30, 33, 62f, 88 307ff, 
331, 383 

— Anatomie 307 

— Differentialdiagnose 313 

— Elektrokardiogramm 96, 311 

— Hämodynamik 35, 308 

— Phonokardiogramm 312 

— Prognose 316 

— Symptome 317 

— mit Transposition der großen 
Gefäße 307f 

Mitralfehler 5, 40, 44f, 48f, 52, 57, 
138, 393 

— kombinierter 70, 196. 201, 204, 


312 
Mitralinsuffizienz 4, 45, 50, 138, 145, 
196 ff, 307, 384ff 


Mitralinsuffizienz, Differential- 
diagnose 179, 202, 232 

— Elektrokardiogramm 93, 200 

— Hämodynamik 196 

— Operationsindikation 204, 236 

— Phonokardiogramm 99, 101, 103f, 
107, 200 

— Prognose 204 

— relative 101, 173, 196f, 199f, 205, 
390 

— Röntgenbild 197 

Mitralklappe 10f 

ralkonfiguration 

s. Konfiguration, mitrale 

ralmißbildung 223 

Mitralstenose 45, 56, 99, 101f, 105, 
180, 196, 204, 222f 

— relative 103, 105, 229 

Mongolismus 237 

Morbus haemolytieus neonatorum 
386 

Muskeldystrophie, progressive 393 

Myokardfibrose, diffuse 393 

‚karditis 178, 316, 384, 386, 388f 

— Differentialdiagnose 388f 

— Elektrokardiogramm 387, 389 

Myokardose 178, 316, 36, 388, 392 


Neigungswinkel des Herzens 22, 23 


Ösophagogramm 2, 4, 40f, 45, 50, 58, 
, 78, SOff, 111, 174, 269, 271, 
» 337 
Operationsindikation 4, 5. auch 
Herzfehler, Operationsindikation 
Ostium primum — secundum 
s. Vorhofseptumdefekt 


Pendelblut s. Herzfehler, 
Hämodynamik 

Pentalogie von Fallot 4. 33, 96, 265, 
277 

Periarteriitis nodosa 390 

Pericarditis 93, 107, 390, 391ff 

— acuta 388, 391 

— constrietiva 4, 102, 392 

Perikarderguß 46, 140 

Perikardverkalkung 3, 102, 392 

Phonokardiogramm 2, 97ff, 382, 
s. auch einzelne Herzfehler 

— 1. Ton 98 

— 2. Ton 99 

— 3. Ton 101, 102, 104f, 146, 177, 
200, 340 

— 4. Ton 102, 146, 176, 201 

— Amylnitrittest 107, 114 

— Angiotensintest 107 

— Extratöne 98, 102, 273f, 385, 
393 

— Geräusche, akzidentelle 107, 147, 
201 

— — bei Anämie 26, 203 

— — Atemvariabilität 107 


Phonokardiogramm, Geräusche, 
diastolische 105, 146, 176f, 201, 
273, 279, 312, 340, 390 

— — bei Perikarditis 107, 390f 

— — systolische 103, 146, 200f, 230, 

273, 279, 312, 340, 382, 390 

— — systolodiastolische 106, 114, 

177, 201, 203, 229, 279, 339 

— Nonnensausen 106, 107, 146, 203 

Phonokardiographie, intrakardiale 
101, 103, 107, 114, 200, 274 

Pleurodynie 392 

Polyarthritis, primär-chronische 390 

Prognose s. einzelne Herzfehler 

Pseudotruncus 33, 35, 44f, 48, 56. 
64, 70, 72, 78, 83, 88, 96, B 
265 ff, 273, 276, 307, 329, 332, 343 

Pulmonalarterie 8, 10. 11, 18, 53 

— Äste, periphere 44, 53, 57 

— Bikuspidalklappen 307f 

— Dilatation 29, 35, 40, 43, 44, 47 ff, 
53, 63, 72, 74, 78, 80, 98, 109, 111. 
139, 197f, 22 . 268, 335 

— Formänderung während der 
Herzaktion 11 

— Gefäßbaum 53 

— große 44, 51, 308 

— Hypoplasie 33, 44, 53, 63, 72, 78, 
80, 83, 266, 268 

— Kaliberschwankungen 3, 44, 45, 
56, 109, 111, 141, 174, 199, 224, 
226, 335 

— Klappen 7ff, 19, 108 

— kleine 44f, 82 

— Sinistroposition 34, 41, 43, 5l, 
308, 329 

— Stamm 11f, 18f, 23, 39, 48, 50, 
59, 73f, 78, 332 

— Transposition 41, 43, 51, 335 

— Wandverdickung 224 

Pulmonalatresie 28, 34, 35, 70, 78, 
88, 94, 108, 109, 111, 113, 141, 
145, 222f, 265, 307, 329f, 383 

— Anatomie 307 

— Differentialdiagnose 141, 374 

— Elektrokardiogramm 88, 94, 312 

— Hämodynamik 28, 34, 35, 308, 

— Lungengefäßzeichnung 52ff, 310 

— Operationsindikation 317 

— Phonokardiogramm 113, 312 

— Prognose 316 

— Röntgenbild 56, 80, 111, 309 

— Symptome 317 

— mit Trikuspidalinsuffizienz 309 

— mit Ventrikelseptumdefekt 
s. Pseudotruncus 265ff 

Pulmonalfenster 12, 19, 59, 63, 72, 
142, 269, 310, 333, 336 

Pulmonalgefäßreifung 6, 29, 32, 223, 
226 

Pulmonalgefäßveränderungen, 
periphere 29, 30ff, 44, 57, 103, 
141f, 144, 148, 150, 236, 330, 332, 
s. auch Hypertension, pulmonale 
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Pulmonalhauptast, linker 11f, 18f, 
48, 53, 109, 140, 268, 310. 332 

— rechter 8, 10ff, 4. 140 

Pulmonalhypoplasie 44, 53. 110, 330 

Pulmonalinsuffizienz 45. 106. 114, 
204, 265f, 274, 279 

— relative 103, 105f, 146, 230, 274 

Pulmonalisoval 12, 53, 56, 63. 
80, 84 

Pulmonalisprominenz 22, 43, 49, 74, 
111 

Pulmonalsklerose s. Pulmonalgefäß- 
veränderungen, periphere 

Pulmonalstenose 4, 47, 53, 62, 
108, 138, 141, 145, 175, 223, 
265. 316, 384, 390 

— Anatomie 108 

— Angiokardiogramm 109, 114, 117 

— mit Aortenstenose 115f, 171, 175, 
179f 

— Beschwerden 117 

— bei Bilogie 108f 

— Differentialdiagnose 114, 148, 179 
202f, 231, 267, 273, 275 

— mit offenem Ductus Botalli 109, 
114, 116, 223 232, 235 

— Elektrokardiogramm 95f, 112 

— Hämodynamik 28, 108 

— Herzgröße 111, 117 

—-infundibuläre 30, 33, 53, 65, 78, 
100, 103, 108, 111, 114, 116, 171, 
175, 223, 232, 265. 274, 276, 307, 
310, 331 

— — mit 3. Kammer 72, 108, 111, 

265 

— — Funktionsanalyse 108, 111 

— — Röntgenbild 64f, 74, 110 

— — tubuläre 74, 108, 265 

— — umschriebene 74, 108, 110, 

265, 268 

— Infundibulumhypertrophie 29, 
108 

— Lungengefäßzeichnung 111 

— Operationsindikation 117 

— periphere 33, 53. 103, 106, 108f, 
114, 117, 203, 265, 271 

— Phonokardiogramm 99f, 102f, 
107, 113, 203 

— Prognose 117 

— Pulmonalisdilatation, poststeno- 
tische 108ff 

— relative 105, 230 

— Röntgenbild 109, 267 

— bei Tetralogie von Fallot 265 

— bei Transposition der großen 
Gefäße 34, 143, 275, 329, 331 

— bei Trikuspidalatresie 307 

— bei Trilogie von Fallot 108f 

— valvuläre 74, 100, 103, 108, 113, 
116, 265 

— mit Ventrikelseptumdefekt 29, 
31, 33, 101, 105, 107 ff, 114ff, 222, 
23311, 265, 276 

— Verlauf, postoperativer 117 
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Pulmonalstenose mit Vorhofseptum- 
defekt s. Bilogie, Trilogie 

Pulmonalvenen 10f, 53, 79 

— falsche Mündung s. Transposition 
der Lungenvenen 

Pulmonalvenenstenose 56, 139, 388 

Pulmonalvenenthrombose 56 

Pulsationen, abnorme, der Herz- 
kammern 3, 4, 52, 65, 140, 310, 
385 


Querlage des Herzens 18, 21ff, 46ff, 
64, 73, 172, 197f, s. auch Zwerch- 
fellstand 


Rachitis 382 
Rechtsinsuffizienz 30, 51, 108, 138, 
142f, 150, 175f, 204. 235, 266, 
279, 309, 316f 
Rechts-Links-Shunt s. Herzfehler, 
Hämodynamik 
Rechtsrotation s. Rotation nach 
rechts 
Reiten s. Dextroposition, Sinistro- 
position 
Retrokardialraum 3, 25, 39, 58ff, 61, 
73, 87, 173 
Rhythmusstörungen des Herzens 52, 
147, 150, 279, 384, 393, 388ff 
Röntgenbild s. auch einzelne 
Herzfehler 
— bei Belastung, kombinierter 224, 
266, 331 
— bei Druckbelastung, linksseitiger 
172 
— — rechtsseitiger 109 
— Kriterien, 
differentialdiagnostische 46 
— bei Linksbelastung und Rechts- 
hypoplasie 309 
— normales 7 
— bei Rechtsbelastung und Links- 
hypoplasie 308 
— bei Volumenbelastung, 
linksseitiger 197 
— — rechtsseitiger 139 
Röntgenkinematographie 5 
Rotation, hämodynamische 36, 37ff, 
46, 48, 50f, 109 
— — um die Längsachse 37 
— — nach links 22, 36, 37ff, 46, 48, 
52, 59, 64. 71, 74, 79, 87, 90, 
109, 139, 142, 224f, 227, 266, 
308f, 331 
— —.nach rechts 21 f, 36, 37££, 
52, 59, 63f, 71, 73, 79, 172, 197, 
224, 309 
— — um die Transversalachse 35, 
38, 40, 48, 62f, 87, 109, 142, 
173, 226, 269 


Säuglingsmyokarditis 388 

Sauerstoffsättigung 5, 33 

Sauerstoffuntersättigung, 
periphere 34, 139, 277, 329 
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Schneemannfigur 143 

Schräglage des Herzens 18, 21. 45, 
47ff, 172, s. auch Zwerchfellstand 

Schräglinkes Bild 3, 7ff, 17, 18, 49 ff, 
59, 63ff, 83ff, s. auch Herzfehler, 
Röntgenbild 

Schrägrechtes Bild 3, Sff, 17, 19, 
4Sff, 73ff, 83ff, s. auch Herz- 
fehler, Röntgenbild 

Seitenbild 3, 7, 9ff, 16, 18, 41 51, 
5Sff, 83ff, s. auch Herzfehler, 
Röntgenbild 

Sepsis 389 

Septum interatriale s. Vorhofseptum 

— interventrieulare s. Ventrikel- 
septum 

Septumdefekt, aortopulmonaler 196, 
222, 234f 

— — Anatomie 197 

Shuntumkehr s. auch Herzfehler, 
Hämodynamik 29#f, 33 

Single auricle 138, 149 

Singulärer Ventrikel 82, 172, 196, 
223, 307£f, 316, 329#f, 367, 371, 
354 

— Anatomie 223, 331 

— Differentialdiagnose 273, 275,315, 
342 

— Elektrokardiogramm 94, 339 

— Lungengefäßzeichnung 337 

— Phonokardiogramm 105, 340 

— Prognose 344 

— Röntgenbild 51, 334, 337 

— Symptome 344 

— bei Transposition der großen 
Gefäße 34, 329, 331, 334, 337, 339 

Sinus coronarius 7, 13, 138, 371 

— venosus 139 

Situs viscerum inversus 73, 82, 365 ff 

Spätdextrogramm s. Herzfehler, 
Angiokardiogramm 

Spiegelbilddextrokardie 4, 46, 82, 
365 

— Differentialdiagnose 370 

— Elektrokardiogramm 366, 369 

— Röntgenbild 365 

— mit Transposition 
Gefäße 330f 

Steillage des Herzens 18, 21ff, 45ff, 
64, 73£, 197£,s. auch Zwerchfell- 
stand 

Strahlenbelastung 2f, 6 

Strahlengang s. Bildprojektion 

Strömungswiderstand s. Kreislauf- 
widerstand 

Struma congenitalis 387 

Subaortenstenose s. Aortenstenose, 
subvalvuläre 

Sussmannsche Ausbuchtung 197 


der großen 


Taussig-Bing-Komplex 330ff 
— Differentialdiagnose 314, 341 
— Elektrokardiogramm 338 
— Phonokardiogramm 340 


Sachverzeichnis 


Taussig-Bing-Komplex, Prognose 
344 
— Röntgenbild 337 
Tetralogie von Fallot 4, 39, 44f, 48, 
50ff, 59, 70, 78, 80, 82f, 98, 
108, 196, 2 235, 265, 
310, 317, 330. 332, 365. 384. 390 
— — Anatomie 265 
— — Angiokardiogramm 265, 268f 
— — azyanotische 265, 266ff, 276, 
337, s. auch Ventrikelseptum- 
defekt mit Pulmonalstenose 
— — Beschwerden 276f 
— — Differentialdiagnose 114, 267, 
275, 315, 334, 336, 340 
— — mit offenem Ductus Botalli 
33, 44. 265, 271, 277 
— — Elektrokardiogramm 95f, 
279 
— — Hämodynamik 33, 265 
— — Herzgröße 272 
— — Kollateralkreislauf 33, 44, 106, 
265, 271£, 277 
— — Koronaranomalien 265 
— — Lungengefäßzeichnung 56, 
265, 271 
— — mit Lungenvenentransposition 
265f, 269, 
— — Operationsindikation 277f 
— — Phonokardiogramm 100f, 103, 
105, 107, 114, 273, 279 
— — Polyzythämie 271, 276f, 279 
— — Prognose 276 
— — Pulmonalklappen, fehlende 
265f, 272, 274 
— — Röntgenbild 48, 53, 65, 72, 79, 
109, 111, 266 
— — Schweregrad 268, 274 
— — Verlauf, postoperativer 279 
Thoraxdeformierung 64, 139, 365, 
370 
Thoraxform 21, 46, 58f 
Thymushyperplasie 
177, 270, 335, 382f, 387 
Thymusschatten 22, 382f 
Tomogramm 2, 4, 53, 57, 143, 174 
Transposition der großen Gefäße 
4f, 45, 51, 65, 138, 141, 172, 196, 
, 329ff, 365, 383ff 
Anatomie 330 
— — — bei Aortenbogenhypoplasie 
330, 335f, 338, 344 
— — — bei Dextrokardie 365, 367f 
— — — mit offenem Ductus Botalli 
34, 196, 222, 329f, 336, 
338 
— — — Differentialdiagnose 142f, 
314, 341 
— — — Elektrokardiogramm 96, 
338, 387 
— — — mit offenem Foramen ovale 
34, 329f, 336, 338 
— — — Hämodynamik 30f, 34, 329 
— — — Herzgröße 331f, 336 


46, 51, 143, 


Transposition der großen Gefäße, 
mit pulmonaler Hypertension 
334f, 344 

— — — Koronaranomalien 329ff 

— — — korrigierte 223, 329, 368 

— — — — Anatomie 331 

— — — — Differentialdiagnose 343 

— — — — Elektrokardiogramm 338 

— — — — Hämodynamik 329 

— — — — Phonokardiogramm 340 

— — — — Prognose 345 

— — — — Röntgenbild 42, 50f, 80, 

334, 337 
— — — Lungengefäßzeichnung 
335, 336 
— — — mit Mitralatresie 307 
— — — Operationsindikation 344 
— — — partielle 330 
— — — Phonokardiogramm 340 
— — — Prognose 34, 343 
— — — mit Pulmonalstenose 
-atresie 34, 51, 72, 143, 275, 
3298, 334ff, 340, 371 

— — — Röntgenbild 41f, 48ff, 51, 
65, 70f, 80, 82f, 270, 331 

— — — Symptome 344 

— — — mit Trikuspidalatresie 
34, 310, 329f 

— — — mit singulärem Ventrikel 
34, 223, 330, 338 

— — — mit Ventrikelseptumdefekt 
34, 196, 222, 329, 336, 338 

— — — mit Vorhofseptumdefekt 
34, 329f, 336, 338 

Transposition der Lungenvenen 
4f, 138ff, 265, 269, 272, 307, 383 

— — Anatomie 138 

— — Differentialdiagnose 115, 149, 

179, 202f, 231, 315 
— — Elektrokardiogramm 94, 96,143 
— — Hämodynamik 29ff, 139 
— — Herzgröße 142 
— — Operationsindikation 151 
— — partielle 40, 51, 138, 143 
— — Phonokardiogramm 98, 102, 
106, 146 

— — Prognose 150 

— — mit Pulmonalvenenstenose 139, 
141f, 144f, 146f, 150, 384 

— — Röntgenbild 49, 5lff, 64, 70, 
78, 139f£ 

— — totale 40, 51, 84, 96, 138, 
141, 143, 203, s. auch Albers- 
Snellen-Taussig-Syndrom 

— — postoperativer Verlauf 151 

Trichterbrust 46, 58f, 64, 98 

Trikuspidalatresie 4. 30, 51, 64, 70, 
88, 138, 141, 196, 222, 307 ff, 329, 
331. 336, 383, 385 

— Anatomie 307 

— Differentialdiagnose 141, 275, 
285, 314, 334 

— mit offenem Duetus Botalli 
35, 307, 312 


Trikuspidalatresie, Elektro- 
kardiogramm 93f, 113, 311 

— mit offenem Foramen ovale 35, 
307 

— Hämodynamik 30, 35, 308 

— Lungengefäßzeichnung 310 

— Operationsindikation 317 

— Phonokardiogramm 102, 312 

— Prognose 35, 316f 

— mit Pulmonalstenose, -atresie 
307f, 310, 316, 334 

— Röntgenbild 41, 48, 64, 79, 111, 
309 

— Symptome 317 

— mit Transposition der großen 
Gefäße 34, 307f, 310ff, 316f, 329f, 
338 

— mit Ventrikelseptumdefekt 31. 
35, 196, 222, 307, 316 

— mit Vorhofseptumdefekt 31, 35, 
307 

Trikuspidalinsuffizienz 31 
117, 138, 142, 150, 

— relative 31, 139 

Trikuspidalklappe 7ff 

— Mißbildungen 138, 223, 265, 307 

Trikuspidalstenose 52, 98, 102, 105, 
108, 141, 146 

— relative 102f, 105 

Trilogie von Fallot 31. 33, 53, 61f, 
64f, 70, 78, 107, 108, 114. 117, 
138, 141, 272, 307f, 312, 370, 
s. auch unter Pulmonalstenose 

— — Differentialdiagnose 148, 231. 

275, 315 

Tropfenherz 23 

Truneus arteriosus communis 
4f, 31, 44f, 174, 196, 222f, 265, 
308, 329ff, 365, 383 

— Anatomie 329 

— bei Dextrokardie 365, 367 

— Differentialdiagnose 203, 315, 341 

— Elektrokardiogramm 338 

— Hämodynamik 30, 34f, 329 

— Hemitruncus 330 

— Kollateralkreislauf 329, 333, 343 

— Lungengefäßzeichnung 34, 329, 
332 

— Operationsindikation 343 

— Phonokardiogramm 98, 101, 339 

— Prognose 34, 343 

— Röntgenbild 48ff, 63, 65, 70, 72, 
79, SOff, 270f 

— mit singulärem Ventrikel 329 

— mit Vorhofseptumdefekt 329 

Tumoren des Herzens 56, 387, 393 


Umformung s. Herzumformung, und 
Herzfehler, Röntgenbild 


Vena azygos 7, 20, 79, 371 

— cardinalis sinistra 371 

— cava cranialis sinistra persistens 
5l, 84, 138f, 143, 335, 370 


Sachverzeichnis 


Vena cordis magna 13 
— hemiazygos 371 
Venae cavae 7, 8, 12, 18ff, 22, 5l, 
61, 64, 78 
— — Dilatation 51, 309f, 391f, 384 
— — Formänderung während der 
Herzaktion und Atmung 8 
— — Mündung in den linken Vorhof 
94, 139, 196, 204 
— — Verdrängung 5l 
Ventrikel, dritter 29, 111 
— linker 3, 10f, 18, 39, 58f, 65 
— — Formänderung während der 
Herzaktion 11 
— — Hypoplasie 33, 35, 39, 51, 53, 
62, 70, 138, 265f, 307, 313, 384 
— — Umformung 39 
— — Vergrößerung 39, 46, 51, 65, 
74, 87 
— rechter 8ff, 18f, 22f, 39, 58 
— — atrialisierter 138 
— — Eiform 8, 109 
— — Formänderung während der 
Herzaktion 8f 
— — Hypoplasie 28, 41, 51, 64, 70, 
108, 138, 141, 307, 312, 314 
— — Umformung 39 
— — Vergrößerung 39, 46f, 74 
— singulärer 196, 223, 
Ventrieulus commun f 
Ventrikelseptum Sff, 18f, 41, 58, 
2, 367 
— Ausbuchtung in den rechten 
Ventrikel 40 
— idiopathische Hypertrophie 171, 
175, 177 
— Verlagerung 37, 39f 
Ventrikelseptumdefekt 5. 31. 44f. 
78, 138f, 141, 172, 196, 2: 
— bei Aortenbogenhypoplasie 171 
— mit Aorteninsuffizienz 107, 205, 
f, 227, 233 
— bei Aorten-, Isthmusstenose 
171f, 175, 177, 178, 203. 2 
235 
— Anatomie 222 
— Beschwerden 235f 
— vom Canalistyp 149 
— Differentialdiagnose 115, 148, 
178f, 202, 232f£, 273£ 
— mit offenem Ductus Botalli 
204, , 233, 235, 237 
— Elektrokardiogramm 93ff. 199, 
227 
— Hämodynamik 29ff, 196, 222f 
— Herzgröße 199, 226 
— mit pulmonaler Hypertension 
29, 32, 57, 106, 196, 2 266, 331, 
337 
— mit Kreuzshunt 29ff, 222ff 
— mit Links-Rechts-Shunt 29ff, 
196 ff 
— Lungengefäßzeichnung 19 
— bei Mitralatresie 35, 307 , 


224 
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Ventrikelseptumdefekt mit Mitral- 
insuffizienz 203, 205, 222f, 233, 
236 

— mit Mitralstenose 222f, 230 

— Operationsindikation 228, 236 

— Phonokardiogramm 99, 101, 103, 
105, 107, 200, 230 

— Prognose 235 

— bei Pseudotruncus 222, 307 

— mit Rechts-Links-Shunt 29ff, 

— Röntgenbild 40, 48, 197, 224 

— bei Taussig-Bing-Komplex 330 

— bei Transposition der großen 
Gefäße 31, 34, 196, 222, 329#f, 336 

— bei korrigierter Transposition 223 

— bei Trikuspidalatresie 31, 35, 196, 
222, 307 

— bei Truneus arteriosus communis 
31, 196, 222f, 329 

— ventrikuloatrialer 223 

— postoperativer Verlauf 237 

— mit Vorhofseptumdefekt 31, 138f, 
141f, 148ff, 222, 232, 237 

Ventrikelseptumdefekt mit Pulmo- 
nalstenose 108ff, 117, 222f, 235, 
265 ff 

— — Differentialdiagnose 114, 116, 

, 276 

— — Elektrokardiogramm 101, 272 

— — Hämodynamik 33, 265 

— — Phonokardiogramm 105, 107, 

273 
— — Prognose 117, 272 
— — Röntgenbild 53, 70, 78, 266 
Volumenbelastung des linken 
Ventrikels 223 
— des rechten Ventrikels 223 
Vorhof, linker 3, 8, 10ff, 18ff, 41, 
58, 78 
— — Formänderung während der 
Herzaktion 10 

— — Umformung 41 

— — Vergrößerung 4, 41, 52, 70, 
74, 78, 84, 173 

— rechter 7ff, 13, 18ff, 22ff, 58, 64 

— — Formänderung während der 
Herzaktion 8 

— — Umformung 40 

— — Vergrößerung 40, 49, 51, 64f, 
78, 110, 142, 309 

Vorhofseptum 10, 18f, 138ff 

Vorhofseptumdefekt 5, 30, 40, 45, 
52, 61, 70, 138, 172, 196, 227, 
237, 265, 331, 391 

— bei Aortenklappenatresie, 
-stenose 35, 139, 171f, 148, 307 

— bei Canalis atrioventrieularis 
communis 138 

— mit offenem Ductus Botalli 139, 
148, 150, 222, 226, 232 

— Differentialdiagnose 115, 142, 
147, 149, 179, 202, 229, 231f 

— Elektrokardiogramm 94, 143, 227 
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Vorhofseptumdefekt, Hämodyna- 
mik 30, 40, 139 

— Herzgröße 142 

— mit pulmonaler Hypertension 29, 
139, 150 

— Lungengefäßzeichnung 141 

— mit, Lungenvenentransposition 
31, 45, 51, 138, 139, 141 

— bei Mitralatresie 35, 307 

— mit Mitralstenose (Lutembacher- 
Komplex) 31. 45, 5l, 70, 96, 
139ff, 144, 146, 149, 150, 391 

— Operationsindikation 138, 151 

— Ostium-primum-Defekt 70, 94. 
138#f, 149, 151, 202, 223, 22 
384 


2 


Sachverzeichnis 


Vorhofseptumdefekt, Ostium- 
primum-Defekt mit Mitralinsuf- 
fizienz 138f, 141, 146, 149, 151, 
203, 205 

— Ostium-seeundum-Defekt 
94, 138 

— Prognose 138, 150 

— Phonokardiogramm 98f, 101, 103, 
105f, 145, 230 

— bei Pulmonalatresie 35, 307 

— mit Pulmonalstenose s. Bilogie, 
Trilogie von Fallot 

— Röntgenbild 49, 61, 64. 79, 139 

— bei Transposition der großen 
Gefäße 34, 329ff 

— bei Trikuspidalatresie 35, 307 


Vorhofseptumdefekt bei Truncus 
arteriosus communis 329 

— mit Ventrikelseptumdefekt 31, 
138f, 141f, 148ff, 222, 232 

— postoperativer Verlauf 100, 151 


Widerstandsbelastung s. Druck- 
belastung 


Zwerchfellhernie 370 

Zwerchfellstand 2, 3, 19, 21ff, 39, 
45f, 49, 59, 73, 109, 140, 143, 
173, 269 

Zyanosebeginn 32, 34, 265, 274, 276, 
313, 317 

Zyanotische Herzfehler 
s. Differentialdiagnose 


Das Herz des Menschen 


In zwei Bänden 


Herausgegeben von Prof. Dr. W. BARGMANN, Kiel, und Prof. Dr. W. DOERR, Heidelberg. Bearbei- 
tet von zahlreichen namhaften Fachgelehrten. 1963. XXVIIl, 1155 Seiten, 648 zum Teil farbige 
Abbildungen in 1116 Einzeldarstellungen, Lex.-8°, Ganzleinen DM 297.— 


Atlas der Angiokardiographie angeborener Herzfehler 


Von Dr. R. KUNZLER und Dr. N. SCHAD, Zürich. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr. G. Fanconi 
und Prof. Dr. M. Grob, Zürich. 1960. XIl, 224 Seiten, 91 Abbildungen in 416 Einzeldarstellungen, 
Lex.-8°, Ganzleinen DM 85.— (86. Ergänzungsband der „Fortschritte auf dem Gebiete der 
Röntgenstrahlen und der Nuklearmedizin“. Vorzugspreis für Abonnenten dieser Zeitschrift 
DM 76.50) 


Lehrbuch der röntgenologischen Differentialdiagnostik 


Von Prof. Dr. W. TESCHENDORF, Köln 
Band I: Erkrankungen der Brustorgane 


4., verbesserte und erweiterte Auflage. Unter Mitarbeit von Priv.-Doz. Dr. P. Thurn, Bonn. 1958. 
XII, 1183 Seiten, 1138 Abbildungen, Lex.-8°, Ganzleinen DM 210.— 


Mißbildungen des menschlichen Herzens 


Entwicklungsgeschichte und Pathologie 


Von Priv.-Doz. Dr. H. BARTHEL, Osterode (Harz). Mit Geleitworten von Prof. Dr. W. Doerr, Kiel, 
und Prof. Dr. R. Nissen, Basel. 1960. XIl, 240 Seiten, 215 zum Teil farbige Abbildungen von 
I. Schaumburg, Hamburg, Lex.-8°, Ganzleinen DM 188.— 


Normale und pathologische Entwicklung des menschlichen Herzens 
Ursachen und Mechanismen typischer und atypischer Herzformbildungen, dargestellt auf Grund 
neuer Befunde 


Von Priv.-Doz. Dr. Kl. GOERTTLER, Kiel. 1958. VIII, 123 Seiten, 54 Abbildungen, Lex.-8°, kartoniert 
DM 33.— (Zwanglose Abhandlungen aus dem Gebiet der normalen und pathologischen Anato- 
mie, Heft 3. Subskriptionspreis für Bezieher der Reihe DM 26.40) 


Die Lungenarterienbahn bei angeborenen Herzfehlern 


Von Priv.-Doz. Dr. K. KOHN und Dr. M. RICHTER, Berlin. 1958. VIII, 112 Seiten, 52 Abbildungen, 
Lex.-8°, kartoniert DM 29.50 (Zwanglose Abhandlungen aus dem Gebiet der normalen und 
pathologischen Anatomie, Heft 2. Subskriptionspreis für Bezieher der Reihe DM 23.60) 


Der funktionelle Bau der Herzkammern 


Von Priv.-Doz. Dr. A. PUFF, Freiburg/Br. 1960. VI, 87 Seiten, 80 Abbildungen, Lex.-8°, kartoniert 
DM 18.— (Zwanglose Abhandlungen aus dem Gebiet der normalen und pathologischen Ana- 
tomie, Heft 8. Subskriptionspreis für Bezieher der Reihe DM 14.40) 


Struktur und Stoffwechsel des Herzmuskels 


1. Symposion an der Medizinischen Universitätsklinik Münster/W. (26. und 27. September 1958) 


Herausgegeben von Prof. Dr. W. H. HAUSS und Priv.-Doz. Dr. H. LOSSE, Münster/W. 1959. VIII, 
170 Seiten, 71 Abbildungen, Gr.-8°, kartoniert DM 29.— 


Koronarverschluß 


Klinische Beiträge zur Ätiologie und Pathogenese 


Von Priv.-Doz. Dr. H. DORKEN, Hamburg. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr.H.H. Berg, Hamburg. 
1961. VIII, 169 Seiten, 2 Abbildungen, Gr.-8°, kartoniert DIV 26.— 


Konservative und chirurgische Behandlung angeborener 
und erworbener Herzfehler 


3 Vorträge 


Von Prof. Dr. E. DERRA, Düsseldorf, Prof. Dr. ©. BAYER, Berlin, und Dr. H. H. WOLTER, Berlin. 1959. 
VIII, 64 Seiten, 25 Abbildungen, 8°, Iaminierter Kartonband DM 6.40 


GEORG THIEME VERLAG:-:STUTTGART 


Rhythmusstörungen des Herzens 


Systematik, Ursache und klinische Bedeutung, Therapie 


Von Prof. Dr. K. SPANG, Stuttgart. Mit Beiträgen „Die Morphologie des Reizleitungssystems, 
ihre Orthologie und Pathologie” von Prof. Dr. W. DOERR, Kiel, und „Physiologie der Herzirregu- 
iaritäten“ von Priv.-Doz. Dr. W. TRAUTWEIN, Heidelberg. 1957. XVI, 548 Seiten, 109 Abbildungen 
im Text und ein Tafelanhang mit 228 Abbildungen auf 111 Seiten, Lex.-8°, Ganzleinen DM 148.— 


Hämodynamik des Herzens im Röntgenbild 


Mit besonderer Berücksichtigung der Herzkatheterisierung und der Angiokardiographie 

Von Priv.-Doz. Dr. P. THURN, Bonn. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr. P. Martini, Bonn. 1956. XII, 
167 Seiten, 81 Abbildungen in 263 Einzeldarstellungen, Lex.-8°, Ganzleinen DM 48.— (76. Ergän- 
zungsband der „Fortschritte auf dem Gebiete der Röntgenstrahlen und der Nuklearmedizin“. 
Vorzugspreis für Abonnenten dieser Zeitschrift DM 43.20) 


Atlas intrakardialer Druckkurven - Atlas of Intracardiac Pressure Curves - 
Atlas de Curvas Tensionales Intracardiacas 
Von Prof. Dr. ©. BAYER und Dr. H. H. WOLTER, Berlin. Text in deutscher, englischer und 
spanischer Sprache. Englische Bearbeitung von G. R. Graham, M. D., London. Spanische Bearbei- 


tung von Dr. E. Low-Maus, Barcelona. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr. A. Cournand, New York. 
1959. XVI, 185 Seiten, 55 Abbildungen und 42 Tafeln, Lex.-8°, Ganzleinen DM 68.— 


Atlas und kurzgefaßtes Lehrbuch der Phonokardiographie 
und verwandter Untersuchungsmethoden 
Von Prof. Dr. K. HOLLDACK, Berlin, und Dr. D. WOLF, Heidelberg. Mit einem Geleitwort von Prof. 


Dr. K.H. Bauer, Heidelberg, und einer technischen Einführung von F. Schwarzer, München. 3., neu- 
bearbeitete und erweiterte Auflage erscheint Ende 1963 


Herzschall-Fibel 


Einführung in die Mechanokardiographie 


Von Prof. Dr. K. HOLLDACK, Berlin, und Dr. D. WOLF, Heidelberg. Mit einem Geleitwort von Prof. 
Dr. Ph. Bamberger, Heidelberg. 2., überarbeitete und erweiterte Auflage, 1962. XII, 116 Seiten, 
72 Abbildungen in 96 Einzeldarstellungen, 15 Tabellen, Gr.-8°, Iaminierter Kartonband DM 16.80 


Quantitative Phonokardiographie 


am Beispiel der respiratorischen und pressorischen Schwankungen der Herztätigkeit 


Von Priv.-Doz. Dr. P. HEINTZEN, Kiel. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr. W. Catel, Kiel. 1960. VIII, 
187 Seiten, 101 Abbildungen, Gr.-8°, kartoniert DM 26.— 


EKG-Fibel 


Von Priv.-Doz. Dr. R. HEINECKER, Frankfurt/Main. Mit einem Geleitwort von Prof. Dr. F. Hoff, 
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